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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Seguranca e eficacia da inducgao de tolerancia oral na alergia as proteinas do leite de vaca

Safety and efficacy of oral tolerance induction on cow’s milk protein allergy

Resumo

Introdugao: A alergia as proteinas do leite de vaca mediada por IgE
(APLV) € a alergia alimentar mais frequente em idade pediatrica, sen-
do a exposigéo acidental comum. A indugdo de tolerancia oral (ITO) é
uma nova abordagem terapéutica. Neste trabalho foi avaliada a se-
guranga e eficacia de um protocolo de ITO ao leite de vaca (LV) em
criangas com APLV persistente mediada por IgE.

Material e métodos: Andlise retrospetiva de dez doentes que reali-
zaram ITO ao LV entre margo de 2012 e outubro de 2014. Foi usado
LV puro, com ingestdo oral de doses progressivamente maiores, em
regime de Hospital de Dia e sob supervisdo médica até a dose de 200
ml por dia.

Resultados: Os doentes tinham entre 5 - 17 anos de idade. Durante a
fase de progresséo, dois tiveram anafilaxia. A dose alvo foi alcangada
em oito durante um periodo médio de seis meses (dois desistiram).
Na fase de manutengéo, um teve urticaria apos ingestdo excessiva
de proteinas de leite de vaca (PLV). Em média dois anos e meio apds
término da ITO, um doente atingiu tolerancia permanente, cinco tole-
rancia indeterminada (consomem a dose diaria de LV e alimentos que
contém leite) e outro toleréncia limitada (consome a dose diéria mas
reage se ingerir uma quantidade elevada de PLV). Um doente perdeu
o efeito protetor.

Conclusdo: Estes resultados permitem afirmar que a ITO pode ser
uma alternativa a abordagem tradicional da ALPV- IgE mediada.

Palavras-chave: Alergia as proteinas do leite de vaca, indugéo de to-
lerancia oral, eficacia.

Introducao

Apesar da exposicdo a uma elevada quantidade de antigénios alimen-
tares, a alergia alimentar surge apenas numa pequena percentagem
de individuos. Isto explica-se pela aquisi¢do de tolerancia oral — um
estado de inibicdo ativa da resposta imunitaria a um antigénio apds
exposigao por via oral.!

A alergia as proteinas do leite de vaca mediada por IgE (APLV) é a
alergia alimentar mais frequente em idade pediétrica, atingindo 2 - 3%
das criangas no primeiro ano de vida.>* Qitenta por cento destas crian-
cas tornam-se tolerantes ao leite de vaca (LV) até aos dois anos de
idade.2%® Uma minoria nunca desenvolve toleréncia e nas restantes,
a tolerancia desenvolve-se mais perto da adolescéncia e néo até ao
inicio da idade escolar, como antes se pensava.?*'° As manifestagdes
de APLV ocorrem até uma a duas horas apds exposi¢éo e podem in-
cluir urticaria, angioedema, rinite, conjuntivite, dificuldade respiratoria,

Elsa Lima Teixeira’,
Joana Miguéis?, Carla Chaves Loureiro?, Sénia Lemos?

Abstract

Introduction: IgE-mediated cow’s milk protein allergy (CMPA) is the
most frequent food allergy in children and accidental exposure is com-
mon. Oral tolerance induction (OTI) is a new therapeutic approach.
This study evaluated the safety and efficacy of an OTI protocol to cow’s
milk (CM) in children with persistent IgE-mediated CMPA.

Material and methods: Retrospective analysis of ten patients admit-
ted for OTI to CM between March 2012 and October 2014. Pure CM
was used, with oral ingestion of increasing doses on a Day Hospital re-
gimen and under medical supervision until the dose of 200 ml per day.
Results: Patients were between 5 - 17 years of age. During the pro-
gression phase, two had anaphylaxis. The target dose was achieved
in eight for an average period of six months (two dropped out). In the
maintenance phase, one had urticaria after excessive intake of cow’s
milk protein (CMP). On average two and a half years after completion
of OTI, a patient achieved permanent tolerance, five indeterminate
tolerance (consume daily dose of CM and food containing milk) and
other limited tolerance (consumes daily dose but reacts if ingest a large
amount of CPM). One patient lost the protective effect.

Conclusion: These results allow us to state that OTI could be an alter-
native to the traditional approach of IgE-mediated CMPA.

Keywords: Cow’s milk protein allergy, Oral tolerance induction,
Efficacy.

vomitos, diarreia, colapso cardiovascular e anafilaxia. A APLV é uma
das causas mais frequentes de anafilaxia em criangas, estando descri-
tos casos fatais.57%11:12

Tradicionalmente, o tratamento consiste na exclusdo do LV da dieta,
aconselhamento nutricional e tratamento de emergéncia em caso
de exposicdo acidental. 2801% As férmulas com leite extensamen-
te hidrolisado tém valor nutricional aceitavel mas s&o caras e com
sabor pouco agradavel.2' A eliminagdo de um alergeno tdo comum
€ um verdadeiro desafio, uma vez que se pode encontrar oculto em
varios alimentos processados. A exposi¢do acidental € frequente,
com impacto negativo na qualidade de vida das criangas e seus
familiares.>”*'" Num estudo envolvendo 88 criangas com APLV, a fre-
quéncia de reacdes alérgicas acidentais foi de 40% num periodo de 12
meses. A maioria ocorreu em casa, através da ingestao de alimentos
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embalados e em cujos rétulos era facilmente identificado o leite. Em
17% dos casos as reagdes foram graves.® Estima-se que exista 75%
de probabilidade de exposigdo acidental num periodo de cinco anos
nos doentes em dieta de excluséo."

A indugéo de tolerancia oral (ITO) ao LV é uma nova abordagem te-
rapéutica em doentes com APLV persistente e elevado risco para re-
acbes adversas graves. Consiste na administragdo gradual de doses
crescentes de LV por via oral até uma dose equivalente a ingesta diaria
normal.*%81° Posteriormente, o alimento deve ser consumido regular-
mente para manter o estado de tolerancia, caso contrario o efeito pro-
tetor pode perder-se ou diminuir significativamente.58°

Este trabalho teve como objetivos avaliar a seguranga de um protocolo
de ITO ao LV e a sua eficacia a curto e a longo prazo em dez criangas
com APLV mediada por IgE persistente, seguidas numa Consulta de
Alergologia Pediatrica.

Material e métodos

Efetuou-se a andlise retrospetiva dos processos clinicos de dez doen-
tes com APLV-IgE mediada que realizaram ITO ao LV entre margo de
2012 a outubro de 2014. No protocolo foi usado como alergeno o LV
puro, com ingest&o oral de doses progressivamente maiores, sempre
em regime de Hospital de Dia e sob supervisdo médica até a dose alvo
de 200 ml por dia. (Tabela 1) N&o foi administrada qualquer medicagéo
profilatica. Apds a administragdo da dose, os doentes permaneciam
pelo menos duas horas em vigilancia. A dose tolerada era mantida no
domicilio e a progresséo sempre realizada em meio hospitalar. Em
todos os casos, foi obtido previamente o consentimento informado,
entregue uma folha para registo de ocorréncias e um plano escrito
com indicagdes claras e precisas para a administracdo de adrenalina
autoinjetavel. No domicilio, a dose era sempre administrada ao final
do dia e o exercicio fisico estava contraindicado nas duas horas se-
guintes. Em caso de doenga/febre a dose era reduzida para a dose
anterior.

Tabela 1+ Protocolo de Inducao de Tolerancia Oral ao Leite de Vaca.

I R S

0,1 ml de solugao 1/10000 SL
0,1 ml de 1/10000
0,5 ml de 1/10000

0,1 ml de 1/10
0,5 ml de 1/10

0,1 ml de 1/1000
0,5 ml de 1/1000
0,1 ml de 1/100
0,5 ml de 1/100

0,1 ml LV

Legenda:*Leite de vaca diluido em agua. LV- Leite de Vaca; SL- Sublingual.

A seguranga do protocolo foi avaliada pelo nimero reagdes alérgicas
graves durante a fase de progressao. A eficacia, pelo nimero de doen-
tes que alcangou a dose de 200 ml de LV, e a eficacia a longo prazo,
pelo nimero de doentes que mantinha tolerancia (permanente, inde-
terminada ou limitada) entre o fim do protocolo e dezembro de 2015
(1,1 a 3,3 anos depois, média 2,5 anos).

Definiu-se tolerancia permanente quando a ingestéo do alimento néo
se associou a sintomatologia alérgica mesmo quando o seu consumo foi
descontinuado e portanto, o doente tem uma dieta normal. Definiu-se
tolerancia indeterminada a auséncia de sintomatologia alérgica com
a ingestdo da dose diaria de LV e de alimentos contendo leite (consu-
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mo diario e dieta sem limitagdes conhecidas) e tolerancia limitada
quando o doente tolera a dose diaria de LV mas tem conhecimento que
reage quando ultrapassa em muito a quantidade habitualmente tolerada
(consumo diario e dieta com limitagdes conhecidas).

Resultados

Os dez doentes tinham entre 5 - 17 anos de idade (média de dez anos)
quando iniciaram o protocolo e seis eram do género masculino. Todos
apresentavam APLV persistente mediada por IgE, com sintomas inicia-
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dos no primeiro ano de vida e manifestagdes alérgicas moderadas a
graves nos 12 meses prévios ao inicio da ITO, ainda que sob dieta de
exclusao (exposicdes acidentais).

Durante a fase de progress&o, todos os doentes apresentaram reacées
alérgicas ligeiras a moderadas (prurido bucal, sensacéo de picadas na
boca e tosse persistente) imediatamente apos a administragéo do LV,
que resolveram espontaneamente ou foram tratadas com anti-hista-
minico oral. Dois doentes tiveram anafilaxia — um em meio hospitalar
com a dose de 1,5 ml e outro no domicilio. Este ultimo ja tolerava 175
ml de LV e a anafilaxia ocorreu num jogo de futebol minutos depois da
administragdo da dose (anafilaxia induzida pelo exercicio dependente
de alimentos - FDEIA). Em ambos os casos, a sintomatologia resolveu
rapidamente com administragdo de adrenalina intramuscular.

Dois doentes desistiram durante a fase de progresséo (o doente de 17
anos apds anafilaxia com a dose de 1,5 ml e um doente de cinco anos
com tosse persistente em todas as sessdes). A dose de 200 ml/dia foi
alcangada em oito doentes durante um periodo médio de seis meses.
Durante a fase de manuteng&o (consumo diario de 200 ml de LV em

casa), um doente teve urticaria ap6s ingestéo excessiva de proteinas
de LV (adolescente que pouco tempo depois da dose de 200 ml inge-
riu um gelado de natas). Apds este incidente, todos os doentes foram
aconselhados a reduzir o consumo diario de 200 para 150 ml, de forma
a diminuir o risco de reagdes caso fosse ultrapassado o limite tolerado
nas horas imediatas a ingestéo da dose diéria.

Atualmente (média de dois anos e meio apos término da ITO), sete dos
oito doentes que terminaram o protocolo toleram proteinas do leite de
vaca (PLV). Cinco consomem 150 ml de LV e alimentos que contém
leite sem limitag&o conhecida (tolerancia indeterminada) e um bebe a
dose diaria e tem o cuidado de ndo ingerir grande quantidade de PLV
nas horas seguintes (tolerancia limitada). Dois doentes deixaram de
beber a dose diaria de LV por intolerancia ao sabor. No entanto, um
mantem o consumo de alimentos que contém leite, sem apresentar
qualquer tipo de reagéo (tolerancia permanente). O outro, reiniciou ex-
clusdo do LV da dieta apds urticaria com angioedema com a aplicagéo
de cera depilatéria contendo LV. Em nenhum caso ocorreu anafilaxia.
(Figura 1)

8 terminaram

Todos reacgdes
ligeiras

1- FDEIA

6 mantém
ingesta diaria
de LV

10 Iniciaram
ITO
Fase de
Progressao 2 desistiram
1- anafilaxia
1- tosse
persistente
2
descontinuaram
ingesta diaria de
LV
Fase de
Manuteng¢ao

1 tolerancia
permanente

1 perda

de efeito
protetor

1 tolerancia
limitada

) ) toleré_ncia
indeterminada

Figura 1 « Esquematizacao dos resultados da Inducao de Tolerancia Oral (ITO) ao Leite de Vaca (LV) no nosso grupo de
doentes. (FDEIA- anafilaxia induzida pelo exercicio dependente de alimentos).

Discussao e conclusao

A ITO tem sido extensamente investigada na abordagem da APLV
grave, sobretudo em idade pediatrica pelo risco de reagfes graves
e potencialmente fatais apds exposi¢Bes acidentais. Baseia-se no
conhecimento de que a exposi¢do oralfintestinal ao alergeno induz
tolerancia. Dependendo dos objetivos, a dose final tolerada pode ser
uma pequena dose protetora em caso de exposi¢ao acidental ou uma
dose que permita uma dieta sem restrigdes.* Consiste numa fase de

indugdo ou progressdo, com a administragdo de doses progressiva-
mente maiores de LV e a um ritmo variavel (mais lento em doentes
com reagdes adversas), até atingir uma dose comparavel a ingesta
diaria habitual (150 - 200 ml). Segue-se a fase de manutengdo, com
consumo diario da quantidade maxima tolerada.®”*'° Durante a fase
de progressao, as reagdes adversas séo frequentes (45 - 80%), ainda
que ligeiras e a maioria ndo necessite tratamento.*"131
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Neste grupo, todos os doentes apresentaram manifestagdes alérgicas
ligeiras em algum momento da fase de progressdo que resolveram
espontaneamente ou ap6s anti-histaminico oral. Apenas houve dois
casos de anafilaxia. No caso da FDEIA, a reagdo ocorreu durante o
exercicio fisico, poucos minutos ap6s a administragao de LV no domi-
cilio. E uma situagéo previsivel, para a qual o doente estava informa-
do, causada pelo rapido aumento da concentragéo de proteinas de LV
na corrente sanguinea causada pelo aumento da absorg&o intestinal
durante o exercicio. Neste caso, 0 excesso de confianga descurou a
normal vigilancia. O doente continuou o protocolo e atingiu a dose de
200 ml. Reacbes sistémicas com doses previamente toleradas estéo
descritas em contexto de exercicio, doenga ou asma mal controlada,
mas sdo evitaveis com a evicgdo de esforgo fisico nas duas horas
apds a administragéo do LV e redugéo da dose durante o periodo de
doenga, respetivamente.*®™914 O outro caso de anafilaxia, ocorreu
num doente com APLV grave que apresentou sintomas desde a ad-
ministragdo de doses minimas, obrigando a progress@o muito lenta. O
doente ndo prosseguiu o protocolo e reiniciou dieta isenta de proteinas
de LV. Posteriormente teve mais duas reagdes anafilaticas por exposi-
cBes acidentais. E certo que a ITO ndo & isenta de reagdes adversas,
mas o risco de uma reagdo apos ingestdo inadvertida é seguramente
superior ao risco de uma reagdo durante um procedimento controlado
sob supervisdo médica.*"® Quanto mais grave a alergia alimentar me-
lhor o custo/beneficio da ITO mas também maior o risco de reagéo.5
Atualmente, sete dos oito doentes que atingiram a dose maxima de
200 ml, toleram PLV - um atingiu a tolerancia permanente e tem uma
dieta normal, cinco atingiram uma tolerancia indeterminada (mantém o
consumo diério de LV, e até ha data tém uma dieta sem restricdes) e
um atingiu uma tolerancia limitada (tem conhecimento que pode reagir
se ingerir uma quantidade de proteinas de LV muito superior ao habi-
tual). Uma doente perdeu o efeito protetor pela auséncia de ingestéo
regular de LV. Apés ITO bem-sucedida, seguida de dieta de exclusdo
de leite, a perda de tolerancia pode ocorrer em apenas seis semanas.
No entanto, a dose minima para desencadear uma reagdo € supe-

rior aquela no inicio da ITO e bem acima da maioria em exposigdes
acidentais, conferindo algum grau de protegéo. De forma a manter a
toleréncia, o alergeno deve ser incluido na dieta habitual por um peri-
odo indefinido de tempo.”'® No estudo de Salmivesi et al a tolerancia
alcancada manteve-se em 79% dos casos pelo menos trés anos apos
ITO se o consumo diario de LV ou derivados fosse mantido. Segundo
0 mesmo autor, a dose minima para desencadear reagao pode aumen-
tar ao longo do tempo com o consumo diério de LV."

Numa meta-analise foi demonstrado que a probabilidade de alcancgar
a tolerancia completa, ao LV, entendida como a capacidade de tolerar
pelo menos 150 ml de leite e consumir laticinios ou produtos que con-
tém leite, é dez vezes superior em criangas com APLV mediada por IgE
sob ITO comparativamente a dieta de exclus&o.® Longo et al avaliou a
eficacia e seguranga da ITO em criangas com APLV grave. Apés um
ano, 36% das criangas no grupo de ITO alcangaram a tolerancia com-
pleta, ndo se tendo verificado 0 mesmo em nenhuma crianga no grupo
controlo (p < 0,001). Em 54% dos casos a tolerancia foi parcial, confe-
rindo prote¢do contra a exposicao acidental a pequenas quantidades
de alergeno." Salmivesi et al também demonstrou a eficacia da ITO
na APLV grave em 80% dos casos tratados.™ Os resultados da ITO ao
leite sdo encorajadores, com uma eficacia descrita entre 75 e 86%.461°
Apesar dos bons resultados obtidos neste e noutros estudos, ha ques-
tdes essenciais para as quais ainda ndo ha resposta. Uma delas ¢ a
quantidade maxima de proteinas de LV que podem tolerar doentes que
atingiram a tolerancia indeterminada, a outra, a quantidade minima de
proteinas de LV a administrar aos doentes que sabem ter uma toleran-
cia limitada de modo a prevenir reagdes sem perda do efeito protetor.
Neste grupo, a ITO foi segura e permitiu que sete dos oito doentes com
ALPV-IgE mediada tolerem PLV. N&o temos contudo a certeza que
nao reajam a uma quantidade excessiva de LV, mas o risco de reagéo
grave é sem dlvida menor e a qualidade de vida melhor.

Apesar das incertezas, estes resultados permitem afirmar que a ITO
pode ser uma alternativa a abordagem tradicional da ALPV- IgE me-
diada.
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Disturbios do Sono em Idade Pediatrica — recomendag¢odes para uso da Melatonina

Sleep Disorders in Pediatric Age — Melatonin’s clinical recommendations

Resumo

Introdugdo: O sono é fundamental para o adequado crescimento e
desenvolvimento da crianga. Estima-se que entre 15 a 30% das crian-
¢as apresentem distdrbios do sono. A melatonina € uma das hormonas
responsaveis pela regulagdo do ciclo sono-vigilia, sendo amplamente
utilizada no tratamento destes disturbios. Existem poucos estudos so-
bre a sua seguranga e utilizagdo em idade pediatrica, pretendendo-se,
com este trabalho rever a literatura mais recente e elaborar orienta-
¢Oes para a sua utilizagdo nesta faixa etaria. Métodos: Pesquisa na
base de dados eletronica PubMed com os termos melatonin, sleep
disorders e pediatric; inclusdo de trabalhos publicados entre feverei-
ro/2001 e Junho/2015. Resultados / discussédo: Os distirbios do
sono mais frequentes em idade pediétrica s&o a Insonia por Higiene de
Sono Inadequada, a Insonia Comportamental, a Sindrome das Pernas
Inquietas e a Sindrome de Atraso de Fase. A melatonina, produzida
pela glandula pineal, tem como principal fungéo a regulagéo do ciclo
sono-vigilia. Estudos recentes consideram que a sua administragao
exogena por ciclos curtos é segura no tratamento de disturbios de
sono em idade pediatrica. A dose e momento de administragéo va-
riam de acordo com a idade e o tipo de desregulagéo do sono (efeito
cronobioldgico versus hipnotico). A administragéo desta hormona deve
ser sempre precedida e acompanhada pela instituicdo de medidas
cognitivo-comportamentais e no esta recomendada no tratamento da
Sindrome das Pernas Inquietas. Concluséo: A melatonina parece ser
um farmaco seguro e eficaz no tratamento de disttrbios do sono em
idade pediatrica. Existem ainda poucos trabalhos em idade pediatrica
pelo que s&o necessarios mais estudos neste grupo etario.
Palavras-chave: melatonina, distirbio do sono, pediatria

| - Introdugao

O sono desempenha um papel determinante no crescimento, de-
senvolvimento e aprendizagem da crianca. A duracéo 6tima do sono
noturno varia em fungdo de diversos fatores como a idade, atividade
fisica, estado emocional e de saude da crianga, entre outros. As horas
diérias de sono necessarias diminuem com o crescimento da crianga.
Um recém-nascido dorme, em média, entre 16 e 18 horas por dia; aos
dois anos, a crianca necessita de 13 horas de sono diario; entre os
trés e os cinco anos espera-se que a crianga durma entre 10-12 horas.
A partir dos seis anos estima-se que 10 horas sejam suficientes eos
adolescentes necessitam entre 8 e 10 horas de sono noturno. Estima-
-se que entre 15 a 30% das criangas apresentem, em alguma altura da
sua vida, um distirbio do sono."?® Este valor pode atingir os 80% em
criangas com perturbagdes do desenvolvimento.

Correspondéncia: isabelserranunes@gmail.com

Isabel Serra Nunes', Joana Rodrigues’, Raquel Guedes?, Hugo Tavares?

Abstract

Introduction Sleeping is essential for adequate growth and develop-
ment in children. It is estimated that between 15 and 30% of children
present with sleep disorders. Melatonin is one of the regulating hor-
mones of the sleep-wake cycle, and is widely used in the treatment
of these disorders. There are few studies on its use and safety in chil-
dren, and this study aims at reviewing the latest literature and trying
fo develop guidelines for its use in pediatric patients. Methds: Elec-
tronic database research (PubMed) using the words melatonin, sleep
disorders and pediatric; papers published between February/2001 and
June/2015 were included. Results / Discussion: The most common
sleep disorders in children are insomnia by inadequate sleep hygiene,
behavioral insomnia, the restless legs syndrome and delayed sleep
phase syndrome. Melatonin is produced by the pineal gland and its
main function is to regulate the sleep-wake cycle; it is considered safe
in short term cycles in children. Dose and time of administration vary
according to the age and type of sleep dysregulation (chronobiologi-
cal versus hypnotic effect). The administration of this hormone should
always be preceded and/or accompanied by cognitive-behavioral me-
asures and is not recommended in the treatment of restless legs syn-
drome. Conclusions: Melatonin seems to be a safe and effective drug
for the treatment of pediatric sleep disorders. There are few studies in
children and more research is needed in this particular group.
Keywords: melatonin, sleep disorders e pediatric

O relégio circadiano é uma das fungdes biologicas essenciais para os
organismos vivos, atuando como regulador do sistema homeostético.
Este sistema inclui diversas fungdes como a secre¢édo hormonal e o
ciclo sono-vigilia. Uma das hormonas fundamentais nesta regulacéo
é a melatonina, segregada predominantemente pela glandula pineal.*
A melatonina ¢ um farmaco amplamente utilizado no tratamento de
distUrbios do sono em adultos mas também em idade pediatrica.™®
Existem varios estudos recentes, nomeadamente em idade pediatri-
ca, mas com amostras limitadas e seguimento curto.2® Algumas so-
ciedades internacionais publicaram normas orientadoras, sendo que
mesmo estas suportam a necessidade de mais investigagéo.'? A per-
tinéncia deste trabalho prende-se com a necessidade de reviséo dos
trabalhos e recomendagdes mais recentes e elaboragéo de proposta
de orientagdes para a utilizagdo da melatonina na idade pediétrica.

1 Centro Hospitalar de Entre-o-Douro-e-Vouga; 2 Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho

53

2015// 37 (2): 53-57 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL



2015// 37 (2): 53-57 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL

Disturbios do Sono em Idade Pediatrica — recomendagdes para uso da Melatonina

Métodos

Pesquisa sistematizada da literatura na base de dados eletronica Pub-
Med. Os termos MESH de pesquisa utilizados foram melatonin, sleep
disorders e pediatric; foram incluidos artigos publicados entre Feverei-
ro de 2001 e Junho de 2015.

Il - Distarbios sono em idade pediatrica

Dificuldades em iniciar ou manter o sono podem afetar até um ter¢o
das criangas ou adolescentes.™* Trinta minutos é o periodo de tempo
considerado normal para iniciar o0 sono (desde que se deita até ador-
mecer - periodo de laténcia do sono)**; sendo que aumentos de 15
minutos ou mais s&o considerados clinicamente relevantes.

Os estudos descrevem que 11% dos lactentes entre os 6 e 12 me-
ses apresentam periodos de laténcia do sono aumentados.! Na fase
da adolescéncia existem relatos de sintomas de insénia em 18% dos
jovens.!

A insonia infantil refere-se a dificuldade mantida em iniciar/manter o
sono ou alterages na sua qualidade, com repercussdes funcionais na
crianca efou familia." Os sintomas de insénia incluem fadiga, desaten-
¢ao, irritabilidade e ansiedade. A sua cronicidade pode condicionar co-
-morbilidades como depressao ou dificuldades de aprendizagem com
repercussdo no desempenho escolar.?

A Classificacéo Internacional de Disturbios do Sono (ICSD) define os
diferentes distdrbios do sono em idade pediatrica.” O diagnéstico dife-
rencial da crianga com dificuldades no inicio do sono inclui:

— Insénia por Higiene de Sono Inadequada (como por exemplo au-
séncia de rotinas de horéarios ou tempo de sono insuficiente)?

— Insénia Comportamental - este tipo de insonia resulta de altera-
¢bes comportamentais da crianga e/ou cuidadores e pode ser
diferenciada em 2 grupos distintos: insénia do tipo associagdo
para iniciar 0 sono (em que sdo exigidas aos cuidadores con-
digbes especiais antes da crianga ir dormir ou quando acorda
durante a noite) ou insonia por auséncia de limites (em que a
crianga se recusa a ir ou regressar para a cama e o cuidador ndo
consegue estabelecer limites e regras)?

- Sindrome das Pernas Inquietas (SPI) — transtorno neurol6gico
cronico sensitivo-motor, caraterizado por necessidade urgente
de mobilizagdo dos membros inferiores em repouso; a sinto-
matologia aparece ou agrava ao final do dia e melhora com o
movimento '

- Sindrome de Atraso de Fase (SAF) — disturbio primario do sono

caraterizado por atraso superior a 2 horas nos horérios de inicio

do sono e do despertar (em relagéo a horarios socialmente acei-
tes)'®.

O disturbio pediatrico mais comum é a insénia comportamental por au-
séncia de limites claros. Os adolescentes apresentam frequentemente
dificuldade em iniciar o sono, o que pode ser explicado pelo atraso na
secre¢do endogena de melatonina." Este atraso é fisioldgico e pro-
gressivo ao longo do tempo, tornando-se mais pronunciado na adoles-
céncia podendo progredir para SAF (incidéncia estimada de 7-16% em
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adolescentes).¢ Outras etiologias, como perturbagdes da ansiedade,
consumo de produtos ricos em cafeina/estimulantes, drogas de abuso
ou farmacos, também sdo causa de insénia nesta fase.'

lll - Melatonina — Fisiologia, Metabolismo e efeitos
laterais

Fisiologia e metabolismo

A melatonina, ou n-acetil-5-metoxi-triptamina, € uma hormona pro-
duzida predominantemente pela glandula pineal durante a noite."* A
sua secrecao é regulada pelo nucleo supraquiasmatico hipotalamico,
determinante do ritmo circadiano." A glandula pineal sintetiza a mela-
tonina a partir do triptofano proveniente da dieta, que apds hidroxila-
¢ao e descarboxilagdo se converte em serotonina e posteriormente
em melatonina.?® A produg&o da melatonina é inibida pela luz e pelos
agentes bloqueantes betadrenérgicos; a sua sintese é regulada por
fatores nutricionais como a disponibilidade de triptofano, piridoxina e
folato na dieta.'®

Existem outros érgéos produtores de melatonina com a retina, o trato
gastrintestinal, pele, medula 6ssea e linfécitos. Esta producéo em dife-
rentes orgdos e sistemas aponta para os efeitos desta hormona para
além da regulagéo do ritmo vigilia-sono. A melatonina apresenta, entre
outras, propriedades oncostaticas e imunoldgicas e atividade antioxi-
dante e osteoprotetora.'* Existem cada vez mais trabalhos que des-
crevem a sua associagdo com numerosas patologias nomeadamente
neurodegenerativas, autoimunes, enddcrinas e oncoldgicas.

Cerca de 90% da melatonina é eliminada pelo metabolismo hepatico;
uma pequena proporgdo ndo é metabolizada e é eliminada pela urina.*
A secregdo enddgena de melatonina ndo é uniforme ao longo de todo
o dia: a secreg@o aumenta durante a noite e esta diminuida durante
a fase de luz do dia (ritmo circadiano). Esta funcéo bioldgica inicia-
-se nos primeiros meses de vida com maturagéo progressiva do ciclo,
que se finaliza pelos 5-6 meses.* O desenvolvimento fisioldgico nor-
mal determina redugéo nos valores de melatonina secretada a partir
da fase pubertaria assim como o atraso desta secrecé@o na fase da
adolescéncia.!

O momento de inicio da secre¢&o noturna de melatonina (dim light
melatonin onset - DLMO) ocorre aproximadamente 2 horas antes do
inicio do sono. O DLMO ¢é considerado o melhor marcador de fase do
relogio circadiano e pode ser determinado mediante o doseamento se-
riado dos valores de melatonina plasmaticos ou salivares ou mediante
a andlise de uma agenda com registo do sono livre.!

Efeitos laterais

Aadministragao de melatonina em adultos em doses diarias até 300mg
nao produz efeitos adversos importantes. Em caso de sobredosagem,
o efeito esperado é 0 aumento da sonoléncia. N&o estdo descritos
efeitos secundéarios em trabalhos com seguimento durante 10 anos.
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Em adultos, a frequéncia de cefaleias, nauseas, vomitos e sonoléncia
ndo difere do placebo. Pontualmente foi descrita hipertransaminase-
mia que resolve apds suspensao terapéutica.’

Em criangas os dados s&o bastante mais escassos. A sua administra-
¢do parece ser segura por um curto periodo de tempo (4 semanas)."?
Alguns estudos fazem referéncia a efeitos minor (sensagéo de frio,
tonturas e anorexia) no inicio do tratamento mas que sdo autolimita-
dos, com resolugdo em poucos dias.? Outros estudos referem, ainda,
auséncia de efeitos laterais superiores ao placebo.'® Atualmente nao
existe informagéo sobre os efeitos do seu uso a longo prazo. Os estu-
dos mais prolongados incluem seguimento inferior a 3 anos."

Alguns estudos descrevem alguns efeitos em situagdes particulares.'?
Os resultados da utilizagdo de melatonina em doentes epiléticos sao
contraditorios, sendo que alguns descrevem melhoria da atividade epilé-
tica enquanto outros sustentam precaugéo em casos de epilepsia ativa.!
Um outro risco potencial é a alteragdo do desenvolvimento gonadal:
varios trabalhos descrevem a possibilidade de antecipagédo pubertaria
em criangas com auséncia de secre¢do de melatonina pela glandula
pineal."® Estes dados vao de encontro ao conhecimento atual que de-
fende uma redugéo significativa na produgéo noturna de melatonina
durante a puberdade."® Os estudos sdo ainda controversos neste tema
pelo que n&o existe indicagéo formal para atraso do inicio da melato-
nina apds a puberdade.'®

Uma outra associagdo em estudo é no metabolismo da insulina. Existe
alguma evidéncia que suporta alteragdes nos niveis glicémicos e, con-
sequente, alteragéo na tolerancia oral a glicose ap6s terapéutica com
esta hormona em adultos.’

Assim, as recomendagdes atuais defendem precaucdo na adminis-
tracdo de melatonina em caso de patologia autoimune, tumores he-
matoldgicos, asma mal controlada, diabetes ou epilepsia ativa, entre
outros.!

IV - Melatonina: recomendagdes gerais em idade
pediatrica

Abibliografia atual defende que a melatonina € o Unico farmaco seguro
na terapéutica a curto prazo (4 semanas) de criangas e adolescentes
com disttrbios do sono.23" Algumas recomendages suportam o seu
uso apés os 6 meses de idade’ enquanto outras adiam a sua introdu-
¢do para os 2 anos de idade.? Nao obstante ser considerado como
farmaco seguro, deve ser sempre introduzido sob orientagéo médica.?
Apesar de bem demonstrado o papel desta hormona no sono e no
seus distdrbios, os estudos experimentais e ensaios clinicos séo es-
cassos na idade pediatrica."? Os resultados descrevem que é eficaz
na redugdo da laténcia e na antecipagéo do inicio do sono."®” Estes
efeitos relacionam-se mais com o momento de administragdo da me-
latonina (efeito cronobiético) do que com a sua dose, uma vez que a
administragdo antecipa o inicio do DLMO."®” Quando esta antecipa-
¢do é significativa, o tempo total de sono também aumenta."® A dose
considerada eficaz inclui um largo espectro (0,3-10 mg/dia).!

Atuacao na crianga ou adolescente com dificuldade no
inicio do sono

A avaliagéo dos disturbios de sono deve iniciar com a exclusao de ou-
tras patologias condicionadoras de insonia como, por exemplo, sindro-
mes de apneia do sono, patologia ansiosa ou sindromes depressivos.?
Posteriormente, deve-se proceder & investigacéo sobre o distlrbio im-
plicado: insonia de inicio, sindrome de atraso de fase ou sindrome de
pernas inquietas sdo os mais frequentes.’

A abordagem terapéutica inicia-se com a introdugdo de medidas cog-
nitivo-comportamentais e de higiene adequada do sono (tabela 1)."
Esta abordagem, apesar de morosa, é geralmente bastante eficaz
na resolugdo da insénia comportamental, particularmente a do tipo
por auséncia de imposigéo de limites.2 Ndo obstante, alguns casos
de insénia comportamental podem ser refratarios e necessitar de in-
tervengéo farmacoldgica. 2 A melatonina tem-se revelado eficaz como
ferramenta de apoio a terapia cognitivo-comportamental.’

Uso da melatonina em criangas e adolescentes

A terapéutica farmacolégica pode estar indicada quando a terapia
cognitivo-comportamental falha ou nos casos de SAF. Como referido,
o efeito da melatonina € mais fortemente dependente do momento da
sua administragdo do que da dose."* O seu efeito cronobioldgico é ob-
tido quando é administrada 5 a 6 horas antes do DLMO com redugao
da laténcia do sono e antecipagdo do inicio deste; para obter efeito
hipnatico a toma deve ser coincidente com o DLMO, isto é, 1 a 2 horas
antes do inicio do sono."?

Na tabela 2 estao sistematizadas as recomendag6es da utilizagao da
melatonina.

a) Insoénia de inicio do sono

A bibliografia mais atual, incluindo estudos em adultos, criancas e
adolescentes, determina a necessidade de tratamento multifatorial
na insénia de inicio do sono. A melatonina esta indicada nos casos
refratarios a terapéutica comportamental.! Quando comparada com o
placebo, a melatonina diminui o tempo de laténcia do sono (de 60 mi-
nutos ou mais para aproximadamente 30 minutos) e aumenta o tempo
total de sono."?

A dose 6tima nao foi ainda estabelecida: propde-se iniciar com uma
dose de 1-3 mg, em lactentes e criangas pré-escolares; 2,5-5 mg em
criangas maiores e adolescentes; com ajuste progressivo da dose de
acordo com a resposta."” Em criangas com alteragdes neurologicas a
dose recomendada varia entre 3-15mg. "

Nestes casos deve ser administrada sempre a mesma hora e entre
30-60 minutos antes da hora habitual de dormir. ’

O tratamento deve ser realizado durante 3 semanas em lactentes e
criangas e até 4 semanas em adolescentes. N&o foi ainda estabelecida
seguranga terapéutica acima de 4 semanas de tratamento.'?* Sabe-se,
no entanto, que nestes casos, a suspenséo da terapéutica condiciona
reaparecimento da sintomatologia em 1 semana em 90% dos casos."
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Tabela 1 » Medidas Cognitivo-comportamentais recomendadas no tratamento da insénia de inicio do sono

em idade pediatrica’2®

Medidas Cognitivo-comportamentais recomendadas no tratamento da insénia de

inicio do sono em idade pediatrica

e cumpri-los

Medidas de Higiene do sono

Evitar sestas muito longas durante o dia e ap6s as 17 horas
Nao associar o sono/dormir a punigédo ou castigo

Instituir rotinas prévias ao sono (por exemplo, lavar os dentes, ler uma historia, etc)
Estabelecer horarios de deitar e levantar da cama com tempo de sono adequado a idade da crianga

Medidas Ambienciais

Promover um ambiente calmo e silencioso
Temperatura ambiente no quarto entre 19 e 22 °C

Proporcionar ambiente agradavel e acolhedor no quarto da crianga e evitar castigos neste local

Facilitar a entrada de luz no quarto pela manha (favorece um inicio mais precoce do sono)

Incentivar a atividade fisica diaria mas evitar exercicio proximo da hora de dormir

Concluir o uso da tecnologia (internet, computadores, jogos, moveis, etc.) até pelo menos 1 hora
antes do inicio das rotinas do sono

Medidas Alimentares

acordo com a idade

ovo e derivados de leite)

Evitar deitar a crianga com sensacao fome

Separar a ultima ingestédo pelo menos meia hora antes do inicio do sono
Evitar bebidas excitantes-estimulantes (colas, cha, café, etc.) - totalmente ou a partir de meio-dia, de

Promover a ingestdo moderada de alimentos ricos em hidratos de carbono e triptofano (carne, peixe,

Tabela 2 - Recomendagodes para

melatonin onset)"?’

utilizagdo de melatonina nos diferentes disturbios do sono. (DLMO - dim light

Disturbios do Sono

Insénia de Inicio

Sindrome Atraso Fase

Sindrome Pernas
Inquietas

Objetivo

Redugéo da laténcia do sono

Antecipar o DLMO

Modo de Administragéo

Toma 30-60 minutos antes da hora
habitual de dormir; administrar
sempre a mesma hora

4-6h antes do DLMO (forma
progressiva)

Terapéutica com Melatonina

Lactente /
. GRS 1-3mg/2,5-5mg 0,3-3mg
Adolescente 2,5-5mg 1-5¢g
3 L] 3 semanas 3 semanas
Duragéo Criancas
Tratamento
Adolescente 4 semanas 4 semanas

Sem indicacédo
terapética




Disturbios do Sono em Idade Pediatrica — recomendagdes para uso da Melatonina

c) Sindrome de Atraso de Fase

Neste sindrome a utilizagdo da melatonina esta recomendada como
primeira linha terapéutica aliada com a terapéutica cognitivo-compor-
tamental."®

No SAF n&o se observa uma relagdo dose-resposta relativamente ao
inicio do sono, diminuicdo do periodo de laténcia e adianto do DLMO.
O efeito da melatonina exdgena nestes fatores aumenta com a anteci-
pacéo da hora de administrago, pelo que esta recomendada a toma
4 a 6 h antes do DLMO."® A dose recomendada varia entre 0,3-3 mg
em criancas e entre 1 e 5 mg em adolescentes. Quando o atraso de
fase € significativo pode ser necessario a administragéo varias horas
antes do DLMO, devendo esta antecipagdo ser progressiva: inicia 2
horas antes do DLMO e vai antecipando a toma de acordo com a res-
posta." Por exemplo, a melatonina pode ser iniciada pelas 20 horas
se 0 DLMO é pelas 22 horas e depois antecipada progressivamente
para as 19 horas, 18 horas e sucessivamente até atingir o inicio de
sono adequado. Cada doente deve ser reavaliado ap6s 3 semanas de
tratamento com nova determinagéo do DLMO.!

Sindrome das Pernas Inquietas

N&o existe indicagdo para a utilizagdo de melatonina nos casos de
Sindrome das Pernas Inquietas.'?

Populagoes Especiais

Existem alguns grupos de patologias em que a melatonina se revelou
eficaz no tratamento de distlrbios do sono. Criangas com perturbagéo
de hiperatividade e défice de atengdo sofrem frequentemente de des-
regulagéo do ritmo do sono; adicionalmente, a utilizagdo de medicagéo
psicostimulante exacerba estes disturbios. Os estudos descrevem uma
boa tolerancia a melatonina com antecipagéo do sono e aumento do
tempo total de sono nestes casos.?®'° A evidéncia também descreve
vantagem na utilizagdo desta hormona em criangas com perturbagao
do espectro autista (3,4,10), atraso do neurodesenvolvimento™, escle-
rose tuberosa®, epilepsia intratavel? e Sindromes de Angelman? e Rett’.

V - Conclusao

A melatonina parece ser um farmaco seguro e eficaz em idade pe-
diétrica no tratamento de disturbios do sono. Pode ser utilizada em
periodos curtos (até 4 semanas) a partir dos 6 meses de idade, com
efeitos laterais minor e autolimitados. De acordo com o tempo de ad-
ministragdo pode ter efeito hipnético ou cronobittico sendo por isso
util nos disturbios de sono mais comuns em idade pediatrica, a inso-
nia comportamental e o sindrome de atraso de fase. N&o obstante as
evidéncias atras descritas existem ainda poucos trabalhos em idade
pediatrica nomeadamente com amostras limitadas e curtos periodos
de seguimento pelo que s&o ainda necessarios mais estudos e inves-
tigagao dirigida.
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Défice de Glicose-6-fosfato desidrogenase —

caso clinico

Breve revisao teérica a propoésito de um

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

Resumo

Introdugao: O défice de glicose-6-fosfato desidrogenase (G6PD) é o
disturbio enzimatico da via glicolitica mais frequente a nivel mundial.
E uma doenga hereditaria com transmiss&o recessiva ligada ao X. A
forma mais frequente esta associada a episddios de hemdlise agu-
da, desencadeada por aumento de stress oxidativo, na sequéncia de
infecbes ou da ingestdo de alguns farmacos ou de favas. Fora dos
episodios agudos néo ha quaisquer manifestagdes clinicas ou hema-
tologicas. Ha variantes de G6PD muito mais raras que cursam com
anemia hemolitica crénica, com episodios de agudizagéo. O diagnos-
tico é feito com base na histéria clinica e confirmado pelo doseamento
da atividade enzimatica da G6PD. O tratamento dos episddios de he-
molise aguda consiste na terapéutica de manutengéo, nomeadamente
a hidratacéo, evicgdo dos factores desencadeantes e transfuséo de
eritrocitos nos casos de anemia severa.

Relato de caso: Menino de 4 anos com dor abdominal de inicio subito,
associado a urina “cor de laranja”, palidez cutanea e diminuigao do grau
de atividade. Ingestéo de sopa de favas 18 horas antes. Periodo neona-
tal sem intercorréncias. Mée e avo materna, naturais das Filipinas, com
anemia de etiologia desconhecida. Ao exame objetivo: fenétipo asiético,
palidez cutdneo-mucosa e subictericia das escleréticas; hemodinami-
camente estavel e bem perfundido; sem organomegalias palpaveis ou
sinais de irritacdo peritoneal. Analiticamente apresentava anemia e hi-
perbilirrubinémia ndo conjugada. O doseamento da atividade de G6PD
demonstrou um défice enzimético (12.5% do normal) e 0 estudo molecu-
lar identificou a variante Taipei (c.493A>G no ex&o 6), em hemizigotia na
crianca (atividade G6PD cerca de 12.5% do normal; <1 Ul/gHb, controlo
de 8 Ul/gHb) e em homozigotia na Mé&e. Foi feita hiperhidratagéo, anal-
gesia e suplementagdo com acido félico; por agravamento do estado
geral e da anemia necessitou de duas transfusdes de eritrdcitos. Atual-
mente esta assintomatico e evita substancias oxidativas.

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

Introducao

O défice de glicose-6-fosfato desidrogenase (G6PD) é o disturbio
enzimatico da via glicolitica mais frequente a nivel mundial, atingin-
do cerca de 400 milhdes de pessoas."” As primeiras descricdes da
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Abstract

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

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

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

doenga ocorreram ha varios séculos e associavam a ingestéo de favas
ao aparecimento dos sintomas. Em 1956 a identificacdo de anemia
hemolitica em soldados americanos sob profilaxia com primaquina
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levou Carson e seus colaboradores a descoberta de baixa atividade
da G6PD nestes individuos.2° A distribuicdo populacional do défice de
G6PD é heterogénea, com elevada prevaléncia em zonas em que a
maléria é ou foi endémica (Africa, Asia, Mediterraneo e Médio Oriente),
0 que sugere que o défice confere alguma protecgdo contra as formas
graves de infegao por Plasmodium falciparum."3#*1" Na populagao re-
sidente em Portugal a prevaléncia é baixa, embora dependa do grupo
étnico em estudo.”'6:1

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

A G6PD cataliza a primeira reagao da via das pentoses, convertendo
glicose-6-fosfato, proveniente da glictlise anaerdbia, em fosfogluco-

nato.? A principal fungdo desta enzima-chave é obter NADPH (a for-
ma reduzida de nicotinamida adenina dinucleétido fosfato - NADP) de
forma a prevenir a lesao oxidativa das proteinas e outras moléculas
em todas as células.2 NAPH entra no ciclo da glutationa e permite a
renovagao de glutationa reduzida (GSSH),?' essencial para a redugdo
de perdxido de hidrogénio e radicais de oxigénio e consequente ma-
nutencdo da hemoglobina e proteinas de membrana no estado redu-
zido"" (Figura 1). Uma vez que o eritrécito € uma célula anucleada
e que perde as mitocondrias ao longo da sua maturagéo, a geragéo
de poder redutor e protecgéo contra o stress oxidativo pela via das
pentoses-fosfato, a sua unica fonte de NADPH, é essencial para o
metabolismo do eritrdcito.'22°
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Cv.ff\lfi}"
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/ "
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Figura 1 « Agdo da G6PD (Adaptado de Luzzatto L, Poggi V. Glucose-6-Phosphate Dehydrogenase Deficiency. In:
Orkin SH, Nathan DG,Ginsburg D et al. Nathan and Oski’s Hematology of Infancy and Chilhood, 7t ed. Phila-
delphia. Saunders Elsevier; 2009; 884-909 e de Cappellini MD, Fiorelli G. Glucose-6-phosphate dehydroge-
nase deficiency. Lancet 2008; 371: 64—-74) - A G6PD reduz NADP em NADPH, necessaria a protecgao contra
o stress oxidativo. Em situagées normais menos de 1% da glicose-6-fosfato entra na via das pentoses, mas
pode aumentar até 10% se houver stress oxidativo importante. G6PD - Glicose-6-fosfate desidrogenase;
ATP - Adenosina trifosfato; ADP - Adenosina difosfato; NADP+ - Fosfato de nicotinamida adenina dinucle-
otido [forma oxidada]; NADPH — NADP reduzido; GSSG - Glutationa oxidada; GSH — Glutationa reduzida.

A anemia hemolitica por défice de G6PD é uma doenca hereditaria
com transmisséo recessiva ligada ao X (Xq28)."2%2 O défice mani-
festa-se maioritariamente no sexo masculino (hemizigotico) e nas
mulheres homozigéticas para o alelo mutado; as mulheres portadoras
(heterozigéticas), em geral, apresentam uma atividade enzimatica cer-
ca de 50-60% do normal, no entanto, podem ter uma atividade normal
ou muito reduzida, dependendo de um desequilibrio de lionizagéo do
cromossoma X a favor do alelo normal ou do alelo mutado. O desequi-
librio da lionizagdo tende a acentuar-se com a idade e, por vezes, as
mulheres heterozigéticas tém o primeiro episddio hemolitico j& depois

da 5% década de vida. A G6PD B é a variante “wild type”, mas estéo
descritas mais de 400 variantes??*?5 com diferentes niveis de atividade
enzimatica. A maioria destas variantes resulta de mutagdes pontuais
no gene G6PD, que dao origem a substituicdo de aminoacidos.?32+2"

A forma mais frequente de apresentacdo (Quadro 1) do défice de
G6PD é a hemolise aguda intravascular, desencadeada por situagdes
associadas a um aumento do stress oxidativo devido a: infegdes, far-
macos (Quadro 2), ingestéo de favas, compostos quimicos (naftaleno,
tinturas anilina, henna) ou, raramente, alteragdes metabdlicas (acido-
se, hiperglicémia).>* Fora dos episddios hemoliticos os parametros cli-
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Quadro 1 + Défice de G6PD — Formas de apresentacao

Anemia hemolitica aguda

Anemia hemolitica crénica

Inicio subito de ictericia, palidez, coluria + dor abdominal/
lombar

Anemia aguda associada a exposi¢éo a stress oxidativo
-Hb | 3-4g/dL, eritrocitos com alteragdes de stress

Anemia hemolitica cronica ndo esferocitica, moderada
a severa (Hb 8-10g/dL), mesmo na auséncia de stress
oxidativo extrinseco

Ictericia intermitente, associada a exposigéo a factores

oxidativo, corpos de Heinz.
Evolugao:

Clinica

favas™, mais frequente em Abril-Maio)
- Agravamento até 7-8° dias

- Resolugdo 8-10 dias (mesmo com persisténcia de

fatores oxidativos)

- Inicio 24-72h apos exposicéo (5-24h apos ingestéo de

oxidantes

Historia de ictericia neonatal (inicio nas primeiras 24
horas de vida)

Fatores de
Risco

Infecoes
Farmacos(” (Primaquina, Cotrimoxazol, etc — Quadro 2)
Favas!! (divicine e iso-umaril)
Cetoacidose diabética

,g Infegdes recorrentes (Catalase +)@
8 Insuficiéncia renal aguda (hemoglobinuria por hemolise | Litiase biliar
E‘ intravascular maciga) 30% Kernicterus (associado a diminuigéo de atividade
3 da UDPGT1)®
Acido félico (1mg//dia)
- Evitar exposicao a fatores desencadeantes, hidratagdo | Evitar exposicédo a factores desencadeantes
5 Se necessario, transfuséo de eritrocitos no episddio | Se necessario, transfusdes de eritrécitos
5 agudo Quelante de ferro, flebotomia
E Neonatal: Fototerapia (BroNC>150 umol/L) =+

Exsanguineo-transfusao (BroNC>300 umol/L)

Legenda: Brb — Bilirrubina; BroNC — Bilirrubina ndo conjugada; Hb — Hemoglobina; RDW — Red cell distribution with; UDPGT1 — Uridina
difosfoglucuronato glucuronosiltransferase 1, enzima responsavel pela conjugagéo da bilirrubina a nivel hepatico (alterada no

Sindrome de Gilbert).

() Pode ocorrer em lactente amamentado por Mée que ingeriu favas ou farmaco oxidante que esteja presente no leite materno. @ Em casos raros,
o défice de G6PD associa-se a defeito da atividade bactericida dos neutréfilos @ Isoladamente, nem o défice de G6PD nem o sindrome de Gilbert
(défice de conjugagao da bilirrubina por diminuigdo da sintese de glucoroniltransferase resultante da alteragdo no nimero de repeti¢gées TA na
regido promotora do gene UDPGT1) aumentam a incidéncia de hiperbilirrubinémia neonatal, no entanto, a sua combinagdo pode aumentar os

niveis de bilirrubina ndo conjugada.?®

nicos e hematoldgicos s&o normais. Mais raros séo os défices graves
de G6PD (variante | da Organizagao Mundial de Saude) em que ocorre
hemolise crénica, intra e extravascular, mesmo na auséncia de de-
sencadeantes externos."? Apresentam anemia hemolitica congénita,
com reticulocitose, hiperbilirrubinémia néo conjugada e elevagédo da
desidrogenase lactica (LDH). A hiperbilirrubinémia neonatal pode ser
grave, com ocorréncia de kernicterus até 30% dos casos.?

As infecbes mais frequentemente implicadas s&o a hepatite virica, a
pneumonia® e a febre tifdide, e os agentes mais comuns sao: Citome-
galovirus, Salmonella, Escherichia coli, Streptococcus 3-haemolyticus,
Rickettsia, e Influenza A'330313233:34

O efeito da ingestdo de drogas ou favas nos doentes com défice de
G6PD depende do tipo de variante da enzima, que condiciona a se-
veridade do défice, e da co-existéncia de outros factores promotores

60

de hemolise." O efeito da ingestdo de favas depende ainda da sua
preparagao (mais frequente se cruas) e da quantidade ingerida.

O défice de G6PD deve ser considerado no diagndstico diferencial da
anemia hemolitica ndo imune ou em recém-nascidos/lactentes com
hiperbilirrubinémia néo explicada. A origem familiar africana, asiatica
ou mediterranica e a histdria familiar de episodios de hemolise aguda
associados a infecdo ou a exposi¢do a substancias causadoras de
stress oxidativo, sdo factores sugestivos desta patologia.

O diagnostico é suspeitado pela histéria clinica, pela evidéncia de
alteragdes de stress oxidativo nos eritrocitos (esfregago de sangue
periférico) e pela presenga de corpos de Heinz (coloragdo supravital).
A confirmagéo do diagndstico é feita pelo doseamento da atividade
enzimatica da G6PD. Algum tempo apds o inicio do episddio de hemo-
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Quadro 2 - Farmacos associados a hemodlise no défice de G6PD (Adaptado de L. Luzzato, Hematology 2006; 2: 63-68 e de

Beutler E. G6PD deficiency. Blood 1994; 84:3613).

Grupo farmacolégico Associagao definida

Associagao possivel

Associagao duvidosa

Primaquina
Anti-malaricos
Pamaquina

Cloroquina

Quinino

Quinacrina

Sulfanilamida

Sulfacetamida

Sulfonamidas Sulfapiridina

Sulfametoxazol (+Trimetroprim =
Cotrimoxazol)

Sulfasalazina

Sulfisoxozole

Sulfonas Dapsona

Nitrofuranos Nitrofurantoina

Analgésicos/ Acetanilida

Antipiréticos Fenilhidrazina

Acido acetil-salicilico (AAS)

Acetaminofeno

Fenacetina

Rasburicase
Acido nalidixico
Niridazole

Azul de metileno
Azul de toluidina
Naftaleno

Outros

Trinitrotolueno

Ciprofloxacina
Cloranfenicol
Glibenclamida

Acido ascérbico

Acido p-aminosalicilico
Analogos da vit. K

Doxorrubicina
Probenecid
Dimercaprol

lise 0 doseamento da atividade da G6PD pode ser falsamente normal
devido ao aumento do nimero de reticulécitos, que tém uma atividade
enzimatica mais elevada. O doseamento devera ser repetido fora do
episodio hemolitico. A hemdlise é maioritariamente intravascular, com
presenga de hemoglubinémia e hemoglobinuria; alguns dias ap6s o
inicio da hemdlise pode ser detetada hemossiderindria através de uma
coloragdo de Pearl. A identificagdo das variantes de G6PD é feita cor-
rentemente por técnicas de biologia molecular.

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

O tratamento nos episodios de hemoélise aguda depende da gravi-
dade do quadro clinico. Na maioria dos casos os episodios séo de
curta duragdo e auto-limitados (a anemia € corrigida por um aumento
compensatorio da eritropoiese). No entanto, em algumas situagdes
mais comuns em criangas, pode haver necessidade de transfusdo
de eritrocitos. A hemolise deve ser prevenida evitando a exposicao a
substancias oxidantes, o que implica conhecer o diagnéstico (episddio
hemolitico prévio, estudo familiar ou programa de rastreio).

A hiperbilirrubinémia neonatal é tratada de forma semelhante, inde-
pendentemente da causa, com fototerapia e/ou exsanguineo-transfu-
sdo, em funcdo da gravidade da hemolise. Apesar de existir alguma
controvérsia relativamente aos valores limite (variaveis consoante os
autores e em fungdo da idade gestacional e cronolégica do recém-
-nascido), a fototerapia esta indicada para concentragdes de bilirrubina
ndo conjugada entre 150 a 300 mmol/L, e a exsanguineo-transfuséo
para valores superiores a 300 mmol/L. De referir que os lactentes com
défice de GBPD sob aleitamento materno podem desencadear hemo-
lise se a m@e comer favas ou ingerir outras substancias oxidantes que

estejam presentes no leite.

As criangas com anemia hemolitica crénica congénita por défice de
G6PD devem ser observadas regularmente e fazer suplementacéo
com 4cido félico (1 mg/dia) de forma a suprir as necessidades re-
sultantes do aumento da eritropoiese.*® Em geral, tém uma anemia
compensada, mas a exposi¢cdo a um factor oxidante pode provocar
um agravamento subito. O beneficio da utilizagdo de anti-oxidantes
(Vitamina E e Selénio) ainda ndo esta comprovado.®” Apesar de alguns
doentes desenvolverem esplenomegalia, a esplenectomia ndo provou
ser eficaz. Em alguns casos pode haver hemossiderose, que necessita
ser prevenida (quelagéo do ferro).

Relato de Caso

Em maio de 2012, recorreu ao Servigo de Urgéncia do Hospital Pedia-
trico uma crianga de 4 anos de idade, sexo masculino, com dor abdo-
minal de inicio subito. A dor era caraterizada como difusa, tipo cdlica,
com interferéncia no sono e com alivio ap6s vomito alimentar, ocorrido a
entrada do hospital. Associadamente era referida urina “cor de laranja”,
sem queixas urinérias, palidez cutanea e diminuigdo recente do grau de
atividade. N&o havia referéncia a edema, queixas articulares ou altera-
¢Oes recentes de peso ou apetite. Os pais (Pai de ascendéncia lusa,
Mée natural das Filipinas) negavam ingestao de farmacos ou “produtos
de ervanaria” ou intercorréncias infeciosas recentes. Tinham almogado
sopa de favas cerca de 18 horas antes do inicio do quadro.

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

A observagdo apresentava facies asiatico, discreta palidez cutaneo-
-mucosa e subictericia das escleréticas; bem perfundido, sem sinais
de desidratagao; hemodinamicamente estavel (FC 126bpm, TA 89/56
mmHg), auscultagdo cardiopulmonar sem alteragdes e apirético. A pal-
pacéo abdominal era indolor, sem massas ou organomegélias palpa-
veis, Murphy renal ausente bilateralmente. Sem adenomegalias identi-
ficadas. Hematomas de pequenas dimensdes em ambos 0os membros
inferiores, compativeis com histéria de traumatismos frequentes em
jogos de futebol. Sem edemas, peso de 17.8 kg.

Ainda na urgéncia iniciou hidratagao oral fracionada e foi colhida urina,
de tonalidade laranja claro. Teste répido de urina e sumaria de urina
tipo I, sem alteragdes (densidade 1.024, pH 8.5, sem bilirrubina ou he-

moglobina, sedimento com menos de um eritrocito por campo). A ava-
liagcao analitica (Quadro 3) identificou uma anemia hemolitica (Hb 7.6
g/dL, HTC 22.9%, VGM 87.7 fL, Reticulécitos 124.8 cél./mL(4.78%),
LDH 1041 UI/L (470-900UI/L)) e hiperbilirrubinémia (bilirrubina indirec-
ta 82.8 mmol/L) confirmando a presenca de hemdlise.

0 esfregago de sangue periférico apresentava eritrocitos com altera-
cbes de stress oxidativo. O teste de antiglobulina directo e a pesqui-
sa de aloanticorpos foram negativos. O doseamento da atividade da
G6PD demonstrou o défice desta enzima (<1 Ul/gHb, controlo de 8
Ul/gHb, correspondendo a 12.5% do normal), sendo posteriormente
identificada uma mutagéo em hemizigotia no gene G6PD (c.493A>G
no exdo 6; 165Asn>Asp) descrita como variante G6PD Taipei.*

A crianga ficou internada com indicagao de evicgao de alimentos e medi-

Quadro 3 + Caso clinico de Favismo: evolugao analitica

Hb (g/dL) 7.6 4.6 10.3 11.9
HTC (%) 229 13 30.8 34.2
VGM (fl) 87.7 94.5 91.7 84.4
HGM (pg) 29.1 33.1 30.6 29.4
RDW (%) 13 13 15 11
Reticulécitos (cél./mL / %) 124.8 /4.8 115.5/8.4 273.7/8.2 22.3/0.5
Leucocitos (cél./mL) 15300 9550 6170 6840
Plaquetas (cél./mL) 337000 300000 293000 243000
Creatinina (mmol/L) 29 34

Ureia (mmol/L) 7.9 4.9

Na, K, Cl (mmol/L) 138, 3.9, 104

TGP (N 15-37 Ul/L), 25 52
TGO (N 30-65 UI/L) 61 29
Brb indirecta, directa (mmol/L) 82.8,0

LDH (N 470-900 UI/L) 1041

pCr (mg/dL) 1.3 <0.5

Legenda: D2 e D4 — Segundo e quarto dia de internamento; Hb — Hemoglobina; HTC — Hematdcrito; VGM — Volume globular médio; HGM — Hb
globular média; RDW — Red cell distribution width; Na — Sédio; K — Potassio; Cl — Cloro; TGP — Transaminase glutamica pirdvica; TGO — Transaminase
oxalo-acética; Brb — Bilirrubina; LDH — Desidrogenase lactica; Col. — Colesterol; pCr — Proteina C reativa; GV — Glébulos vermelhos; N — Normal.

camentos desencadeantes de hemdlise. Fez hiperhidratagéo endovenosa
(120% necessidades), analgesia, e iniciou suplemento de &cido félico. Por
prostragdo marcada realizou transfuséo de concentrado eritrocitario (10ml/
kg). No segundo dia de internamento apresentou um pico febril (38,3°C)
com agravamento do estado geral, palidez cutanea e anemia severa (Hb
4.6 g/dL), necessitando de nova transfus&o eritrocitaria. Melhoria progres-
siva desde entdo, tendo tido alta ao quarto dia de internamento.

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

Discussao e conclusodes

O défice de G6PD, doencga hereditaria com transmissao recessiva li-
gada ao X, é o disturbio enzimatico mais frequente a nivel mundial.
As variantes mais comuns apresentam-se com episodios de hemolise
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aguda, desencadeados por aumento de stress oxidativo, na sequéncia
de infegbes ou da ingestdo de alguns farmacos ou de favas. Fora dos
episodios agudos ndo ha quaisquer manifestagdes clinicas ou hema-
tologicas. A hemolise resulta da agao de um factor oxidante sobre os
eritrécitos com pouca atividade da enzima G6PD. E, maioritariamente,
intravascular, por isso esta associada a hemoglobinémia e hemoglo-
binuria.

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

A associagao entre a distribuigdo geografica do défice de G6PD e a
maléria est4 bem documentada: em Africa o défice de G6PD (variante
G6PD A") esta associado a uma redugdo de 46-58% de episodios de
maléria grave (tanto em homens hemizigéticos, como em mulheres
heterozigoticas)®” Nas mulheres heterozigéticas foi demonstrado que
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ha maior invas&o por P, falciparum da linhagem de células normais do
que das deficientes em G6PD .34

A maioria das criangas com défice de G6PD iré4 permanecer assinto-
matica durante toda a vida. No entanto, algumas terdo episodios de
anemia hemolitica aguda que, se inadequadamente tratados, pode-
réo ser fatais ou associar-se a lesdes neuroldgicas permanentes. A
publicagao deste caso pretende relembrar esta patologia e realcar as
situagdes em que deve ser evocada.

O défice de G6PD deve ser ponderado em recém-nascidos/lactentes
com hiperbilirrubinémia ndo explicada, historia familiar de anemia hemo-
litica cronica ou episodios de hemdlise aguda associados a exposigao a
infegao, farmacos com efeito oxidativo ou ingestao de favas. E importan-
te lembrar que os lactentes hemizigéticos sob aleitamento materno po-
dem desencadear hemdlise se a mée ingerir substéncias oxidantes que
estejam presentes no leite. A origem étnica da crianca (africana, asiatica
ou mediterrénica) orienta para a suspeita desta patologia.

As mulheres heterozigotas podem ter uma atividade enzimética reduzida
ou quase normal, dependendo do desequilibrio de lionizagdo do cromos-
soma X com o alelo normal versus alelo mutado, Este desequilibrio ten-

de a acentuar-se com a idade e no é invulgar a avo e o neto terem epi-
sodios hemoliticos simultaneos, apds uma refeicdo conjunta de favas.
O diagndstico é suspeitado pela histéria clinica e pelos parametros
hematoldgicos que incluem a observagdo da morfologia do sangue
periférico e & confirmado pelo doseamento da atividade enzimatica da
G6PD. Para o tratamento, além das medidas de suporte e da evic-
cdo de factores desencadeantes de hemdlise, podem ser necessarias
transfusdes de eritrdcitos ou exsanguineo-transfusdo (no recém-nas-
cido).

E necessario considerar a hipotese de défice de GBPD perante clinica
de hemolise, em individuos previamente saudaveis e assintomaticos,
em especial no sexo masculino. Os doentes devem ser ensinados a
reconhecer os sintomas e a evitar factores desencadeantes, como uso
de farmacos com poder oxidativo ou ingestdo de favas, de forma a
prevenir os episodios hemoliticos. Os doentes e familiares devem ser
informados do modo de transmiss&o da patologia e deve ser incentiva-
do o rastreio dos familiares potenciais portadores do défice.
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Pediatric Emergencies — Primary Health Care versus Emergency Department

Resumo

Introdugao: A excessiva utilizagdo dos Servigos de Urgéncia de Pe-
diatria (SUP) tem gerado alguma preocupagao, especialmente devido
ao aumento do ndmero de doentes em situagdes que ndo o justificam.
No entanto, tém sido feitos esforgos de sensibilizagdo da populagéo
para a distingdo dos cuidados prestados nos Cuidados de Saude Pri-
marios (CSP) e nos SUP.

Objetivos: Comparar a populagéo pediatrica que recorre a consulta
de urgéncia da Unidade de Satde Familiar de S. Julido (USF-SJ) com
a populacdo observada no SUP do Hospital de Séo Francisco Xavier
(SUP-HSFX).

Métodos: Estudo observacional das criangas e adolescentes que re-
correram ao SUP-HSFX e & USF-SJ, com idades entre os 0 e os 17
anos e 364 dias, através do preenchimento voluntario e confidencial
de um questionario, com recolha de dados sobre a crianga, 0 acom-
panhante e os procedimentos efetuados antes da observagao médica.
Resultados: Foram realizados questionarios a 100 criangas/adoles-
centes em cada local. A maioria das criangas observadas no SUP-
-HSFX fazia vigilancia de salde infantil no seu Centro de Satde (CS)
e 15% desconhecia a existéncia de consulta de urgéncia no seu CS.
Nos dois locais a maioria recorreu a assisténcia médica por iniciativa
propria. A Linha Saude 24® foi utilizada por 3% € 6% no SUP-HSFX
e USF-SJ, respetivamente. A observagao por um pediatra foi referida
como a principal motivagdo de recurso ao SUP-HSFX (39%). Quanto a
USF-SJ os motivos mais frequentes foram considerar que néo se tra-
tava de uma doenca grave e que a USF-SJ se encontrava mais perto
do domicilio (32% em ambos).

Conclusdo: Os CSP estéo inseridos nas comunidades e devem ser
encarados como a primeira linha de procura de assisténcia médica.
Para tal, torna-se fundamental planear e realizar campanhas de edu-
cacdo para a saude, no sentido de elucidar a populagéo da acessibili-
dade e das capacidades assistenciais dos CS/USF.

Palavras-chave: Centro de Saude, Cuidados de Saude Primarios,
Urgéncia Pediatrica

Introdugéao

Nas ultimas décadas, a excessiva utilizagao dos Servigos de Urgéncia
Hospitalares, mais concretamente dos Servigos de Urgéncia de Pedia-
tria (SUP), tem gerado preocupagéo, devido ao aumento do niimero de
doentes em situagdes que ndo o justificam.’?

Os SUP estao vocacionados para proporcionar assisténcia médica
pontual e objetiva, com resposta rapida e eficaz, para as situagdes de

Correspondéncia: Rita Barreira - rita.cruzbarreira@gmail.com
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Abstract

Background: The excessive use of Pediatric Emergency Departments
(PED) has generated some concerns, especially due to the increased
number of patients in situations that do not justify it. However, there
have been made public awareness efforts to the distinction of care in
Primary Health Care and in PED.

Aim: Compare the pediatric population that resorted to the emergency
consultation in S. Juli&o Family Health Unit (SJ-FHU) with the popula-
tion from Hospital de Sdo Francisco Xavier PED (HSFX-PED).
Methods: Observational study of children and adolescents who re-
sorted to HSFX-PED and SJ-FHU, aged 0 to 17 years and 364 days,
through a voluntary and confidential questionnaire that collect data on
the child, the companion and procedures before receiving medical at-
tention.

Results: Questionnaires were conducted to 100 children/adolescents
at each location. Most children observed in HSFX-PED held child he-
alth consultation in its Primary Care Center (PCC) and 15% were una-
ware of the existence of an urgent appointment at their PCC. In both
locations the majority resorted to medical care by own decision. Linha
Salide 24® was used for 3% and 6% in HSFX-PED and SJ-FHU res-
pectively. The observation by a pediatrician was referred fo as the main
reason for use of HSFX-PED (39%). As for SJ-FHU the most frequent
reasons were that it was not a serious illness and that the SJ-FHU was
nearest home (32% in both).

Conclusion: Primary Health Care are embedded in communities and
should be seen as the first medical search line. To this end, it is essen-
tial to plan and conduct education campaigns for health, in order to elu-
cidate the population of accessibility and assistive abilities of the PCC.

Keywords: Primary Care Center, Primary Health Care, Pediatric
Emergency Department

maior gravidade. Os Cuidados de Saude Priméarios (CSP) e o médico
assistente tém a responsabilidade do seguimento regular da crianga
saudavel, bem como da orientagdo das situagdes ndo urgentes® e de
algumas doengas agudas.*

Tém sido implementados esforgos no sentido de sensibilizar a popula-
¢éo para a distingao de cuidados entre os CSP e os SUP, mas os SUP

Servigo de Pediatria do Hospital de Sdo Francisco Xavier, Centro Hospitalar de Lisboa Ocidental
Unidade de Saude Familiar S. Julido, ACES Oeiras e Lisboa Ocidental
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continuam a ser sobrecarregados com situagdes ndo-urgentes, o que
prejudica o seu funcionamento eficiente.

A reforma dos CSP tem possibilitado o alargamento dos horarios de
atendimento e a possibilidade do doente obter uma consulta no préprio
dia, embora néo se saiba ainda o real impacto destas medidas.® O re-
curso adequado a este servigo permitiria evitar a sobrecarga dos SUP,

Urgéncias em pediatria - Cuidados de Saude Primarios versus Urgéncia Hospitalar

limitando a sua utilizagao a doentes graves ou aqueles cuja situagéo
nao pdde ser resolvida nos CSP.

ALinha Saude 24® foi também criada com o principal objetivo de triar
os doentes através do contacto telefonico e a partir dai encaminha-los
para o nivel de cuidados de saude mais adequado, contribuindo assim
para o descongestionamento das Urgéncias Pediatricas.
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" USF-SJ

Figura 1 « Formagao académica dos acompanhantes das criangas/adolescentes observadas nas consultas de urgéncia do SUP-

-HSFX e da USF-SJ

Para ser observado por um pediatra

Para realizar exames complementares de diagnostico
Atendimento mais rapido no Hospital

Melhor atendimento no Hospital

Fora do horario de atendimento no Centro de Saide
Dificuldade em marcar consulta no Centro de Satide
Nao tem médico assistente

Estava mais proximo do Hospital

Foi atendido no Centro de Saide e ndo ficou satisfeito

Foi ao Centro de Satde e ndo foi atendido

5 10 15 20 25 30 35 40 45

Figura 2 * Motivos de recurso ao SUP-HSFX
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Tabela | « Diagndsticos das criangas/adolescentes que recorreram ao SUP-HSFX

Classificagdo CID-10® n Diagnésticos
Doencas do aparelho respiratério 43 Nasqfarlnglte aguda, arr)lgda~llte aggqa, . bronquiolite aguda, pneumonia,
agudizagéo de asma, agudizagao de sibilancia
Algumas doengas infecciosas e parasitarias 23 | Gastroenterite aguda, varicela, febre, eritema infeccioso

Lesdes, intoxicagdes e outras consequéncias de

10
causas externas

Traumatismo craneo-encefalico, entorse do pé, pronagéo dolorosa

Sintomas, sinais e achados anormais de exames
clinicos e de laboratério, ndo classificados em| 6
outra parte

Tosse, dor abdominal, vomitos, cefaleias, sincope

Doengas da pele e do tecido subcutaneo 5 | Adenite cervical, estréfulo
Doengas do aparelho digestivo 3 | Obstipagéo

Doencas do aparelho genito-urinario 3 | Pielonefrite aguda, cistite aguda
Doencas do olho e anexos 2 | Conjuntivite aguda, episclerite
Doengas do ouvido e da apdéfise mastéide 2 | Otite externa

Doencas do aparelho circulatério 1 | Adenite mesentérica

Doencgas do sistema osteomuscular e do tecido
conjuntivo

Torcicolo

Algumas afecdes originadas no periodo perinatal | 1

Eritema téxico

Tabela Il » Diagnésticos das criangas/adolescentes que recorreram a USF-SJ

Classificagao CID-10® n Diagnésticos
. . e Varicela, gastroenterite aguda, febre, doenga mao-pé-boca, exantema viral,
Algumas doengas infecciosas e parasitarias 31 . . ] 4 L N
eritema infeccioso, candidiase oral, candidiase cutanea
Doencas do aparelho respiratério 28 :gr;:;ggahte aguda, nasofaringite aguda, pneumonia, laringite aguda, bronquiolite
Doengas do ouvido e da apofise mastoide 9 Otite média aguda

Sintomas, sinais e achados anormais de exames
clinicos e de laboratério, ndo classificados em 9
outra parte

Tosse, vomitos, cefaleias

Doengas do aparelho digestivo 5 Prurido anal, odontalgia, hemorroidas, dor abdominal, afta
Doencas do olho e anexos 4 Conjuntivite aguda, hordéolo, blefarite
E;rizﬁﬁiodo sistema osteomuscular e do tecido 4 Artralgia da articulagdo temporo-mandibular, dor osteomuscular

Lesdes, intoxicagdes e outras consequéncias de
causas externas

Traumatismo dos
traumatismo do pavilhdo auricular

membros inferiores, traumatismo craneo-encefalico,

Doengas da pele e do tecido subcutaneo

Hematoma ungueal, urticaria

Doencas do aparelho geniturinario

Fimose, dor escrotal

= IN|Ww| >

Algumas afegdes originadas no periodo perinatal

Dificuldade na amamentagao

O estudo Soares et al realizado em 2006 avaliou a efetividade da tria-
gem telefonica efetuada pela Linha Satde 24® no Servigo de Urgéncia
Pediatrica do Hospital S&o Francisco Xavier (SUP-HSFX). Neste es-
tudo, este servigo parece ter contribuido para o descongestionamento
dos SUP ao referenciar apenas uma pequena percentagem de crian-
cas triadas, ainda assim, grande parte dos doentes referenciados néo
apresentou patologia que justificasse a sua ida ao SUP-HSFX.®

Tém sido implicados varios fatores na utilizagdo inadequada dos SUP,
nomeadamente: acessibilidade ao hospital, deficiente resposta por
parte dos CSP nomeadamente na limitagéo de horérios, possibilidade
de realizacdo de exames complementares de diagndstico, escassa
educacgdo para a saude e uma atitude cada vez mais exigente e con-
sumista face aos cuidados de satde.’
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O objetivo deste trabalho é comparar a populagéo pediatrica (0 aos 17 anos
e 364 dias) que recorre a consulta de urgéncia da Unidade de Saude Fami-
liar de S. Julido (USF-SJ) com a populagéo observada no SUP-HSFX.

A USF-SJ funciona de acordo com o Modelo B das USF e serve a
populacéo residente nas freguesias de S&o Julido da Barra e de Porto
Salvo do Concelho de Oeiras, sem prejuizo dos utentes que, ndo sen-
do residentes naquelas freguesias, estdo inscritos nos ficheiros dos
médicos assistentes. A consulta de urgéncia da USF-SJ realiza-se de
22 a 6% feira, das 8 as 20 horas e a atividade assistencial é realizada
pelos médicos de familia da USF-SJ, que estdo previamente escala-
dos para cada um dos dias.

O HSFX integra o Centro Hospitalar Lisboa Ocidental (CHLO) sendo um
hospital grupo Il. O SUP-HSFX admite criangas dos 0 aos 17 anos e 364
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Maior proximidade da residéncia

Considerar ndo ser uma doenga grave

Melhor atendimento

Atendimento mais rapido

32
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Figura 3 » Motivos de recurso a consulta de urgéncia da USF-SJ

dias de idade. A area de influéncia do Hospital é constituida por todo o
Concelho de Oeiras e pelas freguesias de S&o Francisco Xavier, Santa
Maria de Belém, Ajuda, Alcantara e Santo Condestavel do Concelho de
Lisboa, para cuja populagéo € o hospital de primeira linha.

Métodos

Realizou-se um estudo observacional que incluiu criancas e adoles-
centes que recorreram ao SUP-HSFX e a USF-SJ, com idades com-
preendidas entre 0s 0 e os 17 anos e 364 dias. A amostra foi selecio-
nada, no periodo entre Margo e Abril de 2015, até perfazer um total de
200 criangas/adolescentes (100 no SUP-HSFX e 100 na USF-SJ). Foi
solicitado o preenchimento voluntario e confidencial de um questiona-
rio, durante os periodos semanais de urgéncia das investigadoras no
SUP-HSFX (Anexo 1) e nas consultas de urgéncia (Consultas do dia/
Intersubstituicdo) na USF-SJ (Anexo 2). Analisaram-se as seguintes
variaveis: idade, sexo, local de vigilancia habitual de saude, doengas
conhecidas, grau de parentesco, escolaridade e situagao profissional
do acompanhante, o procedimento antes da ida ao SUP-HSFX/USF-
-SJ e 0 motivo de ida. Os questionarios foram entregues ao médico
que observou a crianga/adolescente, tendo este registado o diagnésti-
co e a necessidade de referenciagdo ou de internamento. Foi utilizada
a Classificagao Internacional de Doengas — décima revisao (CID-10®)
para agrupar os diagnosticos. A base de dados e a analise estatistica
dos dados obtidos foram realizadas com recurso ao programa informa-
tico Microsoft® Office Excel® 2010.

Resultados

Das 100 criangas/adolescentes observadas em cada local do estudo,
56% no SUP-HSFX e 52% na USF-SJ, eram do sexo feminino.
A distribuicdo de idades foi semelhante nos dois locais, sendo a faixa

etaria mais frequente a compreendida entre os 12 meses e os 5 anos
(44% em ambos os servigos).

Em relagao a vigilancia de satde infantil, a maioria (59%) das criangas
observadas no SUP-HSFX era seguida habitualmente no seu CS/USF,
34% em médico particular, 4% eram seguidos quer no seu CS/USF
quer por médico particular e 3% nao tinham vigiléncia de saude infantil.
Nesta amostra 23% afirmava ndo ter médico de familia e 15% desco-
nhecia a existéncia de consulta de urgéncia no seu CS. Na USF-SJ to-
das as criangas/adolescentes observadas apresentavam vigilancia de
salde infantil, 87% realizavam-na nos Cuidados de Salde Primarios,
8% em médico particular e 5% em ambos.

Relativamente a doengas conhecidas, a maioria das criangas/adoles-
centes eram saudaveis (92% no SUP-HSFX e 91% na USF-SJ). O
principal grupo de patologias referido foram as doengas do foro alergo-
l6gico, 7% nos dois locais do estudo.

Quanto as informagdes relativas aos acompanhantes, a maioria das
criangas/adolescentes foram acompanhadas pela mae e/ou pai (96%
no SUP-HSFX e 93% na USF-SJ) e no que diz respeito a formagao
académica, na USF-SJ a maioria tinha frequéncia universitaria e no
SUP-HSFX, frequéncia do ensino secundario (figura 1). Em relagéo a
situagéo profissional dos acompanhantes, 18% no SUP-HSFX e 14%
na USF-SJ estavam desempregados.

Aida ao SUP-HSFX e a USF-SJ foi na maioria dos casos (79% e 89%,
respetivamente) por iniciativa propria. A Linha Satde 24® foi utilizada
por uma minoria (3% no SUP-HSFX e 6% na USF-SJ).

A observagédo por um pediatra foi referida como a principal motivagéo
de recurso ao SUP-HSFX (39%) (figura 2). Quanto aos motivos de ida
a USF-SJ, os mais frequentes foram considerar que ndo se tratava de
uma doenga grave (32%) e que a USF-SJ se encontrava mais perto do
domicilio (32%) (figura 3).

De acordo com a CID-10®, os grupos de diagnosticos mais frequentes
em ambos os locais do estudo foram “doencas do aparelho respirato-
rio” e “algumas doencas infeciosas e parasitarias” (tabela I e Il).

67

2015// 37 (2): 64-73 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL



2015// 37 (2): 64-73 SETEMBRO

SAUDE INFANTIL

Urgéncias em pediatria - Cuidados de Saude Primarios versus Urgéncia Hospitalar

Nenhuma das criangas/adolescentes observadas na USF-SJ foi refe-
renciada ao SUP e nenhuma das criangas/adolescentes observadas
no SUP-HSFX teve necessidade de internamento.

Discussao

A utilizagdo inadequada dos SUP tem sido alvo de diversos estudos
nas ultimas décadas com a finalidade de detetar os fatores associa-
dos, de forma a delinear estratégias que solucionem este problema.
Nos estudos ja desenvolvidos, verifica-se que fatores sociais, culturais
e organizativos dos servigos de saude s&o tdo ou mais importantes
do que a gravidade da doenga para a decisé@o do local de assisténcia
das criangas.

Tal como em estudos anteriores, também neste a distribuicdo por sexo
€ grupo etario das criangas que recorreram ao SUP-HSFX e a USF-SJ
foi semelhante.591°

Em ambos os locais verificou-se que as criangas mais novas séo as
que mais recorrem aos servigos de salde, o que pode evidenciar a
preocupacao dos pais relativamente a maior gravidade das patologias
nesta faixa etaria.""

A semelhanca de outros estudos, a maioria dos doentes faz a sua
vigilancia de saude nos CSP."?No entanto, no grupo observado no
SUP-HSFX 23% das criangas néo tinha médico de familia atribuido.
Avigilancia de saude infantil descontinuada ou inexistente podera ser
um dos fatores que justifica a utilizagdo inadequada dos SUP."Por sua
vez, a procura inadequada de assisténcia médica nos SUP mesmo em
doentes que realizam a vigilancia de satde nos CSP, pode talvez ser
explicada pelo desconhecimento por parte dos doentes das atividades
assistenciais existentes no CS respetivo, fato que é corroborado pela
percentagem (15%) de doentes no SUP-HSFX que desconhecia a
existéncia de consulta de urgéncia no seu CS.

Amaior parte dos doentes no SUP-HSFX e na USF-SJ foram acompa-
nhados pelo pai ou mae, que na maioria dos casos tinham formag&o
universitaria/ensino secundario e encontravam-se empregados. As-
sim, tal como em estudos anteriores, ndo foi possivel estabelecer uma
comparagao entre a escolaridade e empregabilidade e a utilizagéo dos
SUP versus CSP."

Também em concordancia com outros estudos, a maioria dos doentes
observados no SUP-HSFX decidiu recorrer aos servigos de salde por
iniciativa propria sem observagao prévia ou aconselhamento telefoni-
co. Este fato pode estar relacionado com uma relagdo pouco préxima
no seguimento habitual destas criangas nos CSP,""" bem como com
as limitagbes de acesso as consultas de urgéncia, nomeadamente do
horario de funcionamento.""34 Qutro dado importante é que ape-
nas 3% e 6% dos doentes no SUP-HSFX e USF-SJ respetivamente,
utilizaram a Linha Satde 24®. A educagao da populagdo sobre a exis-
téncia e funcionamento desta linha de apoio, nomeadamente através
de campanhas informativas, poderia diminuir a utilizagdo inadequada
dos SUPS

No que diz respeito ao motivo de ida ao SUP-HSFX, a procura de uma
observagdo mais “especializada” e a possibilidade de realizar exames
complementares de diagnéstico assumem-se como 0s principais mo-
tivos de recurso diretamente ao SUP, tendo este Ultimo fator j& sido

68

descrito em estudos semelhantes.? Em relagdo aos motivos de ida a
USF-SJ, os motivos principais foram a menor gravidade da doenga e a
proximidade a residéncia. Para tal pode ter contribuido o fato de a USF
onde foi realizado o estudo ser uma USF Modelo B, onde o acesso
as consultas de urgéncia é facil, 0 que naturalmente se reflete numa
maior acessibilidade e satisfagcdo por parte dos doentes e das suas
familias e onde se tem investido na educag&o para a salde e para uma
procura equilibrada e racional dos cuidados nesta area.

Em ambos os grupos, as patologias mais frequentes foram do foro
infeccioso e respiratdrio. N&o se verificaram diferengas nas patologias
observadas nos dois locais, 0 que evidencia a importancia de outros
fatores na decis&o do local a que os familiares recorrem para observa-
¢éo da crianga/adolescente.’

Limitagoes do estudo

Uma limitag&o deste estudo prende-se com o fato de se tratar de uma
amostra de conveniéncia, sem intengéo de representatividade. Uma
vez que a analise abrangeu um periodo de tempo restrito (2 meses),
isto refletiu-se numa amostra de pequena dimensé&o, o que limita as
conclusdes retiradas.

Além disso, o fato de se ter estudado apenas a USF-SJ nao é sufi-
cientemente representativo dos CSP, pois na area geografica do SUP-
-HSFX existem diversos niveis organizacionais de CSP (Centros de
Saude, Unidades de Cuidados de Saude Personalizados, Unidades de
Saude Familiar modelo A e modelo B), que se refletem em diferengas
no tipo de atendimento prestado a populagéo.

Conclusao

A semelhanga de estudos anteriores, também neste se concluiu que
a maioria das criangas que recorre aos SUP n&o apresenta situagdes
clinicas que constituam verdadeiras urgéncias hospitalares, podendo
ser assistidas ao nivel dos CSP.

Os CSP estéo inseridos nas comunidades e devem ser encarados
como a primeira linha de procura de assisténcia médica. Para tal,
torna-se fundamental planear e realizar campanhas de educag&o para
a saude, no sentido de elucidar a populagéo da acessibilidade e das
capacidades assistenciais dos respetivos CS/USF."

A elaboragéo de estudos semelhantes podera melhorar a articulagao
entre os CSP e hospitais, de forma a assegurar uma melhoria na pres-
tagao de cuidados de satde."
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Anexo 1 — Questionario aplicado no SUP-HSFX
Questionario
Este questionario é realizado no ambito de um estudo realizado por médicos e pretende analisar os fatores que motivam os pais ou

cuidadores a recorrer ao Centro de Saude ou ao Servigo de Urgéncia hospitalar quando a crianga/adolescente se encontra doente. O
preenchimento deste questionario é andnimo e confidencial. Agradecemos desde j& a sua participagao.

Data / Hora

Informagdes relativas a CRIANCA/ADOLESCENTE:

1 ¢ Idade: (data de nascimento: / / )

2+ Sexo: Feminino I:I Masculino I:I

3 « Tem Médico de Familia: Sim I:I Nao I:I

4+ NOME e LOCAL do Centro de Saude:

5+ O Centro de Saude tem consultas de urgéncia? Sim |:| N&o |:| Né&o sei |:|

6 * Trouxe o Boletim de Sautde Infantil e Juvenil? Sim |:| Nao |:|

7 * A vigilancia de saude habitual é feita no:

Centro de Salde I:I Médico Particular I:I Nao é seguido I:I
8 » Tem alguma doenga conhecida? Né&o I:I Sim I:I
Se SIM, Qual?

Informagoes relativas ao ACOMPANHANTE:

9 « Grau de parentesco do acompanhante:

Pailméae I:I Avo/avo I:I Outro I:I Qual?

10  Grau de escolaridade do acompanhante:
Ensino basico (até ao 9° ano) |:|
Ensino secundario (até ao 12° ano) I:I

Ensino universitario (licenciatura, mestrado, doutoramento) |:|
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11 » Situagao perante o trabalho do acompanhante:
Trabalhador por conta propria I:I
Trabalhador por conta de outrem |:|
Reformado |:|

Desempregado I:I

Estudante |:|

12 « Procedimento antes da vinda ao Servigo de Urgéncia:
Telefonou a Saude 24 I:I
Foi a um Centro de Satde |:|
Telefonou a um Médico |:|
Foi a uma Farmécia |:|

Iniciativa prépria |:|

13 « Porque veio ao Servigo de Urgéncia:
N&o tem médico assistente |:|
Fora do horério de atendimento do Centro de Satde |:|
Dificuldade em marcar consulta no Centro de Salde I:I
Foi ao Centro de Saude e n&o foi atendido |:|
Foi atendido no Centro de Satde e néo ficou satisfeito |:|
Estava mais proximo do Hospital que do Centro de Saude |:|
Acha que o atendimento no Hospital é mais rapido I:I
Acha que o atendimento no Hospital é melhor |:|
Para ser observado por um pediatra |:|

Pela possibilidade de realizar exames |:|

0 A preencher pelo MEDICO:

Diagnéstico Principal:

Necessidade de internamento: Sim |:| Nao |:|
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Anexo 2 — Questionario aplicado na USF-SJ
Questionario
Este questionario é realizado no ambito de um estudo realizado por médicos e pretende analisar os fatores que motivam os pais ou

cuidadores a recorrer ao Centro de Saude ou ao Servigo de Urgéncia hospitalar quando a crianga/adolescente se encontra doente. O
preenchimento deste questionario é anénimo e confidencial. Agradecemos desde j& a sua participagéo.

Data [ Hora

Informagoes relativas 8 CRIANCA/ADOLESCENTE:

1+ Idade: (data de nascimento: / | )

2+ Sexo: Feminino |:| Masculino |:|

3 * Trouxe o Boletim de Saude Infantil e Juvenil? Sim |:| Nao |:|

4 « A vigilancia de satide habitual é feita no:

Centro de Saude |:| Médico Particular |:| Né&o é seguido |:|

5 » Tem alguma doenga conhecida? N&o I:I Sim I:I
Se SIM, Qual?

Informacdes relativas ao ACOMPANHANTE:

6 * Grau de parentesco do acompanhante:

Pai/mae I:I Avo/avo I:I Outro I:I Qual?

7+ Grau de escolaridade do acompanhante:
Ensino basico (até ao 9° ano) I:I
Ensino secundario (até ao 12° ano) |:|

Ensino universitério (licenciatura, mestrado, doutoramento) |:|

8 « Situagdo perante o trabalho do acompanhante:
Trabalhador por conta prépria |:|
Trabalhador por conta de outrem I:I
Reformado |:|

Desempregado |:|

Estudante I:I
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9 * Procedimento antes da vinda ao Centro de Satde:
Telefonou a Saude 24 |:|
Telefonou a um Médico |:|
Foi a uma Farmécia I:I

Iniciativa prépria I:I

10 « Porque veio ao Centro de Saude:
Acha que o atendimento no Centro de Salde é melhor I:I
O Centro de Saude é mais perto de casa I:I
Acha que o atendimento no Centro de Salde é mais rapido I:I

Acha que ndo é uma doenga grave I:I

0 A preencher pelo MEDICO:

DiagnésticoPrincipal:

Necessidade de referenciagéo ao hospital: Sim |:| N&o |:|
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ARTIGOS ORIGINAIS

Emergéncias médicas na aviagdao comercial

In-flight medical emergencies in commercial airlines

Resumo

Introdugdo: O aumento de passageiros aéreos tem conduzido a um
crescimento de incidentes médicos a bordo, precipitados pelo ambien-
te particular da cabine de voo. As alteragdes da presséo parcial de
oxigénio, de pressao e de humidade s&o os principais potenciadores
destes episddios. A verdadeira incidéncia dos eventos é desconhecida
pois n&@o existe um registo padronizado dos mesmos. Objetivos: Este
artigo pretende rever a literatura existente sobre a incidéncia e tipo de
eventos médicos a bordo e sugerir formas de atuagdo nas situagdes
clinicas mais frequentes. Material e métodos: procedeu-se a uma re-
visdo sistematica na MEDLINE de artigos sobre incidentes médicos
a bordo na aviagdo comercial, no periodo de Janeiro de 1989 a De-
zembro de 2015. Resultados: a incidéncia estima-se entre 15-100 por
milhdo de passageiros. As emergéncias cardiacas, neuroldgicas e res-
piratorias sdo as causas mais frequentes, tanto de pedido de ajuda a
bordo, como de desvio de rota, sendo as primeiras as que se associam
a maior mortalidade. Sugerem-se formas de abordagem nas situagdes
clinicas mais frequentes. Conclusées: mais estudos de incidéncia sdo
necessarios para conhecer a verdadeira prevaléncia destes eventos.
As companhias aéreas devem realizar registos padronizados, de acor-
do com as recomendacdes existentes, o que permitira a otimizagéo de
cuidados médicos e dos recursos disponiveis a bordo. A uniformizagéo
de linhas orientadoras defenderia a atuagdo dos médicos e reforgaria
a seguranca dos passageiros.

Palavras-chave: Emergéncias médicas a bordo, protocolo de atuagéo

Introducao

O aumento do niimero de passageiros em aviées comerciais, estima-
do em mais de 2.000 milhdes/ano’?3, associados ao envelhecimento
da populagdo e a facilidade na mobilidade de pessoas com doenca
aguda e/ou cronica, tem conduzido a um aumento de eventos médicos
a bordo, incluindo em idade pediatrica.*”

A incidéncia destes acontecimentos & desconhecida, pois néo existe
um registo padronizado*5, mas a sua ocorréncia ¢é diaria e maioritaria-
mente solucionada pela tripulagdo. A morte é um evento raro.28

O avido é o meio de transporte publico mais seguro do mundo*, no
entanto, as alteragdes fisioldgicas que se vivem na cabine de voo po-
dem desencadear emergéncias médicas, apesar do ambiente filtrado
reduzir o risco de eventos infeciosos.®

A pressao parcial de oxigénio disponivel num avido encontra-se dimi-
nuida conduzindo a uma hipoxemia relativa que leva a um aumento
da frequéncia cardiaca, do débito cardiaco, da frequéncia respiratéria
e do volume respiratério.>5"*"" Em doentes com patologia cardiopul-
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Abstract

Introduction: The growth of passengers has led to an increasing num-
ber of in-flight medical emergencies, enhanced by cabin special envi-
ronment. The real incidence is unknown because common methodol-
ogy data collection is lacking. Oxygen, pressure and humidity changes
are the main triggers of medical events. Objectives: this article aims to
review literature about incidence and type of in-flight medical emergen-
cies and suggests an approach for the most frequent clinical condi-
tions. Material and methods: we proceed to a systematic review in
MEDLINE of articles about in-flight medical emergencies in commercial
airlines, published from January 1989 until December 2015. Results:
This incidence varies between 15 and 100 per million passengers.
The cardiac, neurologic and respiratory emergencies are the principal
causes for both ground medical support calls and flight diversions, and
the first one is the major responsible for mortality. We suggest clini-
cal approach in the most common situations on board. Conclusions:
more studies are needed to know the real prevalence of these events.
The airlines must collect data properly, according to the existing recom-
mendations, which would allow the correct adjustment of health care
and resources aboard. The uniformisation of guidelines would be help-
ful for doctors and would ensure safety of passengers.

Keyword: In-flight medical emergencies, guidelines.

monar, as reservas podem ficar comprometidas e precipitar-se uma
emergéncia como isquemia coronaria ou dificuldade respiratoria.>"!
A baixa pressdo conduz ainda a expansdo de gas comprimido em
cavidades do corpo humano causando otalgia, vertigem, perfuracéo
do timpano, sinusite, pneumotorax, odontalgia, dor abdominal, entre
Outrosl3,5,7,ﬂ,12

Por outro lado, a humidade reduzida condiciona a secura da cornea,
da pele e da via aérea, 0 que pode implicar aumento de perdas in-
sensiveis e dispneia.">""" Outros fatores que devem ser considerados
sdo a alteragdo dos ritmos circadianos, 0 esquecimento na toma de
medicamentos e a imobilizagdo prolongada.5®!

Independentemente da sua especialidade, qualquer técnico de salde
pode ser chamado a prestar assisténcia, num ambiente desconhecido,
perante equipamento ndo familiar, sob a expetativa de passageiros e
da tripulagé@o e sem protocolos que guiem a sua atuagéo.



Objetivos

Este artigo pretende rever a literatura existente sobre a incidéncia de
eventos médicos a bordo, rever os principais tipo de incidentes médi-
cos registados a bordo e sugerir formas de atuag&o clinica nas situa-
¢Oes mais frequentes a bordo.

Métodos

Procedeu-se a uma revisédo sistematica na MEDLINE de artigos so-
bre incidentes médicos a bordo na aviagdo comercial, pesquisando

no«

através das palavras-chave “in-flight medical emergencies”, “medical
emergencies in commercial flights”, “in-flight medical events”, “pedia-
tric emergencies in commercial flights” no periodo de Janeiro de 1989
a Dezembro de 2015. Apesar destes conceitos ndo se encontrarem
incluidos no MeSH, s&o os titulos utilizados nos artigos sobre este

tema, em revistas internacionais, com alto fator de impacto.

Resultados

Incidéncia de eventos médicos

A verdadeira incidéncia de eventos médicos a bordo é desconhecida
pois ndo existe um registo centralizado, apesar das recomendagdes
da Conferéncia Europeia de Aviagao Civil de 2005."'* Sabemos que
pequenos incidentes, como cefaleias ou vomitos, ndo séo geralmente
reportados. De acordo com os artigos existentes, estimam-se entre 15
a 100 eventos por milhdo de passageiros.'*'® Salientamos o estudo
de Peterson et al de 20132, envolvendo cinco companhias aéreas dos
EUA e 11.920 episddios, que considerou 16 incidentes por milhdo de
passageiros ou uma emergéncia por 604 voos. Destacamos ainda o
maior estudo europeu publicado por Sand et al em 2009 e envolvendo
10.189 passageiros, em que o total de acontecimentos foi de 14 por
bilido rpk (medida que totaliza nimero de km que passageiros percor-
rem).* No Unico estudo pediatrico, realizado nos EUA, 9% do total de
eventos médicos a bordo ocorreu em criangas, estimando uma inci-
déncia de uma emergéncia para cada 20.775 voos.'

Na sua grande maioria, os episodios sdo resolvidos pela tripulagao?®
e estimam-se que estejam técnicos de saude presentes entre 40 a
86% dos casos.>*" Estes incidentes obrigam ao desvio de rota entre
1-8% dos voos?*'72 ¢ a sua taxa de mortalidade é de 0.1-1.3 por mi-
Ihdo de passageiros. 41517182124

Tipo de emergéncias médicas

As emergéncias cardiacas, neuroldgicas e respiratorias s@o as
causas mais frequentes tanto de pedido de ajuda a bordo como de
desvio de rota.'882228 A dor toracica ou a angina, correspondem a
5-30% das queixas e séo a principal causa de desvio de rota e de
morte 241017182024 As manifestagdes neuroldgicas, como a sincope
ou convuls&o, correspondem a 10-54% das queixas e sdo a segunda
causa de desvio de rota.24610.141517.2025 As queixas respiratorias corres-
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pondem a 5-15% dos eventos sobretudo por exacerbagdes de asma
ou de doenga pulmonar obstrutiva cronica® e sdo a segunda causa
de morte 2410141720525 Ag manifestagbes gastrintestinais sdo muito
frequentes: dor abdominal, vémitos, nduseas ou diarreia surgem as-
siduamente, mas raramente causam desvio de rota 24101417.202 Ag
reacdes alérgicas tém gravidade variavel: desde urticéria ligeira até
reacOes anafilacticas 24014192 Qs doentes diabéticos podem sofrer
crises de hipoglicémia, quer por excesso de medicagdo quer por modi-
ficagdo dos ritmos circadianos?#"101417.20.25.25 Qg traumatismos podem
resultar de turbuléncia e os cranianos ocorrem, tanto por queda de
objetos dos compartimentos de bagagem de méo, como por queda da
propria cabega sobre a mesa. 241014172024 O gumento de alteragbes
de comportamento tem sido verificado e descrito em alguns estudos,
sobretudo desde o 11 de setembro de 2001.1247:810:1417.20 A dor abdo-
minal ou a hemorragia vaginal numa gravida, podem resultar de um
aborto ou parto antecipado, mas séo episédios raros pelo que continua
a advogar-se ser seguro voar até as 36 semanas.247.10.1416.17.202225.26
Existe um Unico estudo exclusivamente pediatrico realizado durante
oito anos numa companhia aérea americana. As cinco patologias mais
frequentes foram as infeciosas (27%), neurolégicas (15%), respirato-
rias (13%), gastrintestinais (10%) e as reagdes alérgicas (9%), sendo
as causas neurologicas e respiratérias os maiores motivos de aterra-
gem de emergéncia.'

Discussao

Abordagem geral de emergéncias médicas a bordo

Perante um evento médico, a tripulagao € notificada e pede assisténcia
a técnicos de saude que estejam a bordo. Estes deveréo identificar-se
e especificar a sua profissdo e especialidade, tratar o doente prefe-
rencialmente no seu lugar, apds autorizagdo do mesmo, se possivel.
Como em todas as situagdes clinicas, deve ser colhida uma breve his-
toria fornecida pelo doente ou por acompanhantes (recorrer a tradutor,
se necessario) focando os sintomas atuais e sua duragéo, os ante-
cedentes pessoais relevantes e medicagdo habitual. Os sinais vitais
devem ser avaliados, bem como o estado de consciéncia e presenca
de défices neurologicos focais.?

A Agéncia Europeia para a Seguranga da Aviagdo (AESA).2"% preve,
de acordo com os estatutos europeus, que todos os avibes devem
transportar uma mala de primeiros socorros por cada 100 passagei-
ros.?? Os avides com mais de trinta passageiros e que distem mais de
uma hora de um aeroporto com assisténcia médica qualificada, devem
ter ainda uma mala de emergéncia médica, para além de desfibrilha-
dor automatico externo (DEA).* O avido dispde também de oxigénio
suplementar a um débito até 4L/minuto. A tripulagdo esta treinada em
suporte bésico de vida e utilizagdo de DAE. Alguns paises disponibi-
lizam ainda, através de empresas, aconselhamento médico via saté-
|ite.3,14,15,25

A mala de emergéncia médica pode ser requisitada, se necessaria,
bem como o DAE. O DAE pode ser usado em caso de paragem car-
diorrespiratoria, mas também para monitorizagao de ritmos cardiacos.
A administracdo de oxigénio e a redugéo da altitude do aviéo, quando
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possivel, podem melhorar a oxigenagéo e aliviar sintomas cardiorres-
piratdrios.'

O profissional de salde deve ainda documentar tratamentos institu-
idos e coordenar a sua atuagdo com a tripulagdo e os recursos em
terra.! Contudo, a decis&o final de desvio de rota cabe ao comandante
que, para além das condigdes médicas do doente em questéo, tem de
garantir a seguranga dos outros passageiros e da tripulagéo e gerir
questdes operacionais.'?

Compreende-se que as alteragdes persistentes de consciéncia ou a
suspeigdo de enfarte agudo de miocardio ou de acidente vascular ce-
rebral devem conduzir a uma aterragem de emergéncia.?

O sucesso da cadeia de prestagdo de cuidados de salde a bordo de-
pende da coordenag&o entre tripulagdo, técnicos de salde a bordo,
apoio médico por satélite e assisténcia diferenciada no aeroporto."

Em Portugal, ao contrério do que ocorre nos EUA, o médico tem obri-
gacéo legal em prestar auxilio em qualquer situacdo de risco para o
doente, independentemente da sua formagéo, e tem ainda responsa-
bilidade criminal. 323334

Abordagem de condi¢des médicas especificas

Tal como foi referido anteriormente, o pedido de ajuda a bordo e o des-
vio de rota associam-se sobretudo a doentes com patologia cardiaca,
neuroldgica ou respiratoria, apesar de muitas outras situagdes clinicas
poderem ocorrer a bordo.

Atabela 1 resulta de uma adaptagao de diversos autores sobre a abor-
dagem clinica sugerida nas principais emergéncias médicas a bordo,
adequada a idade pediatrica e adultos. 6%

Tabela 1 » Abordagem das situagdes clinicas mais frequentes

Paragem cardiaca
(PCR)

Sinais vitais. Reconhecimento de PCR. Compressoes toracicas. Desfibrilhacdo. Recomendar aterragem.
Suspender reanimacao apés 20/30 min.

Sindromes coronarios
agudos

Administrar aspirina (exceto se hemorragia ou alergia), nitroglicerina sublingual (exceto se hipotenséo),
soro fisiolégico (SF) IV se hipotensdo. Administrar oxigénio e reduzir altitude, se possivel. Recomendar
aterragem se arritmia, instabilidade de sinais vitais ou suspeita de enfarte agudo do miocardio

Alteracao do estado de

Avaliar sinais neurolégicos focais. Administrar oxigénio, SF IV se hipotensédo e/ou glucose hiperténica se

consciéncia hipoglicémia. Recomendar aterragem se suspeita de AVC
= Criar espaco a volta do passageiro. Administrar oxigénio e sedativo/anti-convulsivante, terapéutica de
Convulsao s e
suporte no poés-critico. Recomendar aterragem se estado de mal-epilético
Administrar broncodilatadores inalados e oxigénio. Reduzir altitude se possivel. Considerar corticoide IV se
Dispneia sintomas moderados/graves e adrenalina 1:1000 IM (0.15-0.5mL) se sintomas graves. Realizar toracocentese

de emergéncia se suspeita de pneumotorax hipertensivo e recomendar aterragem

Isolar doente. Protecao do profissional (luvas). Eventual quarentena dos passageiros se doenga altamente

Patologia infeciosa .
contagiosa.

Patologia

gastrointestinal

Antieméticos se vomitos. Se desidratagéo, administrar SF |V

Traumatismo se TC

Limpeza e desinfegédo de feridas. Imobilizagéo de fraturas. Analgesia. Vigilancia de estado de consciéncia,

Reacéo alérgica (0.15-0.5 mL)

Se ligeira, administrar anti-histaminico e corticoide. Se grave/anafilaxia, administrar adrenalina 1:1000 IM

Alteragoes
psiquiatricas

Se hipoglicémia, glucose hiperténica. Sedativo. Medidas de contengao fisica

Gravidez

Administrar SF. Recomendar aterragem se dor abdominal ou hemorragia vaginal importantes

Conclusoes

Numa viagem, de lazer ou trabalho, descansados dentro de um avido,
desejamos nunca ouvir a pergunta “ha alfgum médico a bordo?” Mas
se a ouvir dirija-se a tripulag&o.

A facilidade de mobilidade e o0 aumento do nimero de viajantes tem
conduzido a mais incidentes médicos. Eles sdo maioritariamente
benignos, mas em alguns casos € necessaria a atuagao e cooperagao
médica em decisdes importantes que tém de ser prudentemente
ponderadas pois envolvem questdes operacionais e de seguranga.
Consideramos relevante a educagéo médica do passageiro com pato-
logia cronica que, pelas condigbes indspitas de voo, pode descompen-

76

sar. Os passageiros devem transportar sempre na bagagem de méo, a
medicacéo habitual (ex. insulina, aspirina, varfarina).

Existindo um regulamento na UE, é importante todas as companhias
aéreas desenvolverem registos padronizados dos incidentes médicos
a bordo, por forma a otimizar a prestagdo de cuidados médicos e a
adequacdo de recursos, nomeadamente do conteudo da mala de
emergéncia médica e da formagao periodica das tripulagdes.
Sugere-se a criagdo de linhas orientadoras uniformizadas, que guiem
a atuacdo de médicos que, em Portugal, tém responsabilidade legal
e criminal.
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Hematoma subgaleal neonatal: 22 anos de experiéncia de um servigo de cuidados

intensivos pediatricos

Neonatal subgaleal hematoma: 22 years of experience in a paediatric intensive care unit

Resumo

Introdugao: O hematoma subgaleal neonatal (HSGN), apesar de raro,
€ uma causa importante de anemia aguda, potencialmente fatal, ha-
bitualmente associado a um parto dificil e instrumentado. Objetivo:
Descrever a experiéncia de um servigo de cuidados intensivos (CIPE)
de um hospital de apoio perinatal altamente diferenciado. Métodos:
Estudo observacional descritivo através da anélise retrospetiva dos
registos clinicos de 22 anos (1993-2014). Definiu-se HSGN como he-
morragia extracraniana associada a anemia com ou sem coagulopatia
de consumo consequente a um parto traumatico. Resultados: Inclui-
dos 25 casos. As admissdes por HSGN na segunda metade do estudo
foram significativamente superiores (1,8 vs 0,5%, p=0,002). Corres-
ponderam a parto instrumentado 22 (ventosa 19) e eram de termo 21
recém-nascidos (RN’s). A sintomatologia surgiu em mediana na primei-
ra hora de vida (P,,. 0; P_,: 10): tumefag&o craniana (25), palidez (17),
hipotonia (15). Apresentaram coagulagédo intravascular disseminada
oito RN’s. Foram administrados hemoderivados a 21 RN’s. Ocorreram
nove 6bitos e dois dos sobreviventes tiveram sequelas graves do neu-
rodesenvolvimento. Conclusdes: Nos ultimos anos, verificou-se um
aumento do nimero de admissdes por HSGN. A sua mortalidade ele-
vada, apesar da melhoria global dos cuidados neonatais, € relevante.
A presenca de uma coleg&o craniana com flutuagéo nas primeiras ho-
ras de vida, sobretudo apds um parto por ventosa, deve fazer pensar
em HSGN e levar a instituigdo de um programa de vigilancia apertada
do RN, para um reconhecimento e tratamento precoces, evitando as
suas potenciais consequéncias.

Palavras-chave: recém-nascido; hematoma subgaleal; ventosa; parto
traumatico; coagulopatia; choque.

Introdugéao

O parto é um evento potencialmente traumatico para o recém-nascido
(RN). A sua instrumentagéo através de ventosa e forceps, pode po-
tenciar os riscos ja inerentes ou induzir lesdes. Embora a evolugao
cientifica tenha permitido tornar o momento do parto mais seguro,
sendo a maioria das complicagdes associada a partos traumaticos de
resolugéo espontanea e de progndstico favoravel, é necesséario estar
alerta para a ocorréncia de lesdes significativas, como é o caso do
hematoma subgaleal (HSG) !".. Trata-se de uma hemorragia extracra-
niana relativamente rara mas, muitas vezes, subdiagnosticada, poten-
cialmente fatal.

O HSG ou subaponevrético ocorre no espago homénimo, ou seja, em
localizagdo extracraniana, entre a aponevrose galeal/ epicraniana e o
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Abstract

Background: Neonatal subgaleal hematoma (NSGH), although rare,
is an important cause of acute anaemia, potentially fatal, that usually
occurs after an instrumental vaginal delivery. Aim: To describe the in-
tensive care experience from a referral paediatric hospital. Methods: A
descriptive study through retrospective analysis of all medical records
of NSGH over the last 22 years (1993-2014). HSG was defined as
extracranial haemorrhage resulting from traumatic delivery, associated
to anaemia or consumption coagulopathy. Results: The study included
25 cases of NSGH. The admissions due to NSGH increased significan-
tly in the second half of the study period (1,8 vs 0,5%, p=0,002). There
was an instrumental delivery in 22 newborns (vacuum extraction: 19)
and 21 were term babies. Symptoms had started, in median, in the
first hour of life (P, 0; P,,: 10): extracranial collection (25), pallor (17),
hypotonia (15). Eight had disseminated intravascular coagulapathy.
Blood products were given to 21 newborns. Nine newborns died and
two developed severe neurodevelopmental sequelae. Conclusions:
In the last years, there was an increasing incidence of NSGH. Despite
the improving in neonatal care, its mortality is relevant. A floating extra-
cranial collection during the first hours of life, especially after a vacuum
extraction delivery, should make the physician aware of the possibility
for NSGH, by monitoring the newborn. The early recognition and timely
institution of appropriate treatment can improve the outcomes.

Keywords: newborn; subgaleal haematoma; vacuum extraction; birth
frauma; coagulopathy; shock.

periosteo. A aponevrose galeal é um tecido fibroso denso que adere
firmemente as camadas superiores (pele e tecido subcutaneo); o pe-
riosteo é também muito aderente a superficie do cranio. Ao contrario
destes, 0 espago subgaleal é composto por tecido fibroareolar laxo,
que permite a mobilidade das camadas superiores do couro cabeludo
e que é atravessado pelas veias emissarias avalvuladas (conexdes
entre os seios durais e as veias superficiais do couro cabeludo), es-
tendendo-se ao longo do cranio, desde a regido frontal até a nuca e
lateralmente até aos temporais 24, Em condigdes normais, é virtual;
em situagao de trauma, neste caso o do parto, pode haver preenchi-
mento do espago com sangue, por rotura dos vasos que o atravessam
e hemorragia subsequente. Pelas carateristicas estruturais do espago

Servigo de Cuidados Intensivos Pediatricos (CIPE) do Hospital Pediatrico de Coimbra (HP), Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra

(CHUC), Entidade Publica Empresarial (EPE)
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subgaleal, pode acumular-se uma quantidade maciga de sangue (até
250 mL), o que pode representar cerca de uma volémia 24!,

A apresentagéo clinica do HSGN pode ser relativamente inespecifica
e variar de inicio subtil e insidioso a rapidamente progressivo com um
desfecho desforavel, o que torna este diagnostico dificil e o seu re-
conhecimento tardio. A nivel local, o principal sintoma é a tumefagéo
do couro cabeludo, flutuante e que ultrapassa as suturas. Pode ainda
obscurecer a fontanela anterior. Com a evolugdo e dependendo da
gravidade, pode envolver as palpebras e a regido periauricular com
afastamento dos pavilhdes auriculares do cranio e aumento efetivo
do perimetro cefélico (PC). Habitualmente, verifica-se irritabilidade
e nogdo de dor a manipulagéo do couro cabeludo. O envolvimento
sistémico relaciona-se com a perda sanguinea e a instabilidade hemo-
dindmica; pode manifestar-se imediatamente apds o parto (considerar
em RN com IA <7 aos cinco minutos em caso de parto traumatico) ou
mais tardiamente se progressdo mais lenta (taquicardia, taquipneia,
palidez, hipotonia, anemia, coagulopatia, hipotens&o, acidose, falén-
cia multiorganica e morte) #5781, A elevada morbimortalidade pode ser
reduzida quando o seu reconhecimento é precoce e 0 seu tratamento
¢é adequado.

N&o se conhece até ao momento nenhum estudo portugués onde se des-
creva a experiéncia de um servigo na abordagem desta patologia, pelo que
0 objetivo deste estudo é caraterizar os casos de HSG em RN's intema-
dos ao longo de 22 anos num Servigo de Cuidados Intensivos Pediatricos
(CIPE) de um hospital com apoio perinatal altamente diferenciado, de for-
ma a chamar a ateng&o para o seu reconhecimento precoce.

Métodos

Estudo observacional, descritivo, cujo método de colheita de dados
foi retrospetivo através da consulta dos registos clinicos inseridos na
base de dados do servigo de todos os casos de HSG em RN’s admi-
tidos no CIPE, entre 1 de janeiro de 1993 e 31 de dezembro de 2014.
Definiu-se HSGN como hemorragia extracraniana associada a ane-
mia com ou sem coagulopatia de consumo consequente a um parto
traumatico.

Foram analisadas as seguintes varidveis: local e data de nascimento,
idade gestacional (IG), peso de nascimento (PN), género, intercorrén-
cias durante o parto, sua duragéo e tipo, indice de Apgar (IA), mano-
bras de reanimag&o, idade materna, nimero de gestagdes completas
da mae, antecedentes familiares, inicio da sintomatologia e sua des-
crigdo, sinais vitais a entrada, exames complementares de diagnéstico
realizados e seus resultados (com particular relevo para os valores
extremos), terapéutica instituida e evolug&o.

Classificou-se a gravidade do HSG em ligeira, moderada e grave, de
acordo com o grau de hipovolémia e repercussao na estabilidade he-
modinamica B4, Foi considerada hipotensao arterial se presséo arte-
rial média <40mmHg nos RN'’s de termo e de acordo com a IG nos
restantes "7,

O diagnostico de coagulopatia intravascular disseminada (CID) foi ba-
seado num score, que tem em conta o nimero de plaquetas, a eleva-
¢éo dos D-dimeros, o prolongamento do tempo de protrombina (TP) e
o nivel sérico de fibrinogénio, e que é considerado positivo quando é
igual ou superior a 5 ",

Com base nos critérios da Academia Americana de Pediatria e do Co-
légio Americano de Ginecologia e Obstetricia, foi considerado o diag-
nostico de asfixia perinatal nos RN’s com acidose metabdlica ou mista
(pH <7,0 ou défice de bases < -12mmol/L nos primeiros 60 minutos
apds o nascimento), IA <3 ao 5° minuto ou <5 ao 10° minuto ou com
necessidade continua de reanimagéo [,

A caracerizagdo de encefalopatia teve como base o indice de Thomp-
son ou Modificado de Sarnat "%,

Foram calculadas as frequéncias das variaveis categoricas e as mé-
dias e desvio-padrédo (DP) das variaveis quantitativas com distribui¢éo
normal e as medianas e percentis 25 e 75 (P,,; P,.) das restantes. Foi
realizada andlise inferencial dos dados através da ferramenta SPSS
versdo 22.0: teste Qui-quadrado ou teste de Fisher para comparagéo
entre varidveis categoricas. Considerou-se significancia estatistica
quando p<0,05.

Este estudo foi conduzido em concordancia com a Declaragéo de Hel-
sinquia da Associagao Médica Mundial.

Resultados

No periodo de estudo, foram admitidos no CIPE 2384 RN’s, 25 dos
quais cumpriram critérios de inclusdo,19 dos casos entre 2004 e 2014.
As admissdes por HSGN na segunda metade do estudo foram signifi-
cativamente superiores (1,8% vs 0,5%; p=0,002; teste Qui-quadrado).
Relativamente aos HSGN incluidos, 11 eram provenientes de hospitais
de apoio perinatal diferenciado e 14 de hospitais com apoio perinatal.
Né&o pertenciam a regido centro do pais quatro RN's, tendo sido soli-
citada a sua admiss&o por falta de vagas na sua area de residéncia.
A mediana da IG foi 39 semanas (P,.:37; P,.:40) e quatro eram
prematuros (todos com IG =34 semanas). O PN médio foi 3395 g
(+468 g). Eram macrossomicos trés RN's. Eram grandes para a idade
gestacional (GIG) oito RN’s e os outros tinham peso adequado a idade
gestacional (AlG). Eram do género masculino 18.

Foi descrita extragdo dificil e prolongada em 19 casos. Dois tergos
eram filhos de primiparas. Dos 25 partos, 12 tiveram o auxilio de ven-
tosa, trés de forceps e sete de ventosa e férceps, tendo quatro destes
22 partos distocicos culminado em cesariana. O parto foi eutécico em
duas das situagdes e houve uma cesariana sem tentativa prévia de
parto por via vaginal.

O 1A foi £3 aos cinco minutos em cinco e <5 aos 10 minutos em qua-
tro. Necessitaram de algum tipo de manobras de reanimagdo 18 RN’s.
As manifestagdes clinicas surgiram ao nascimento em 11 dos RN’s,
sendo a mediana de apresentagdo de uma hora apds o nascimento
(P, 0; P_.: 10 horas de vida). A palidez e a hipotonia foram os sinais
mais frequentes, cada um presente em 17 e 15 casos, respetivamente.
Ao exame objetivo, 22 RN’s tiveram descri¢do de bossa serohemati-
ca ou hematoma, e trés de HSG. Manifestaram hipotens&o arterial na
admissdo 11 RN’s. Cumpriram critérios de asfixia perinatal 20 RN’s,
todos com encefalopatia hipoxico-isquémica (EHI).

Da investigagdo laboratorial, destacou-se hemoglobina minima (Hb
min) inferior ou igual a 13 g/dL em 17 RN’s, com Hb min média de
10 g/dL (+4,2), e plaquetas minimas inferiores a 150x10%/uL em 16,
com mediana de 94x10%uL (P,:42x10% P,:168x10%. Os tempos de
coagulago, incluindo tempo de tromboplastina parcial ativada (TTPa),
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TP e International Normalized Ratio (INR), encontravam-se alterados
em 20 casos. Foi estabelecido o diagnéstico de hemofilia A em dois
RN'’s. Cumpriram critérios de diagnostico de CID oito RN’s.

Quanto & terapéutica instituida, foi realizada expanséo da volémia com
soro fisiolégico em 11, foi administrada pelo menos uma vez concentrado
de glébulos vermelhos (GV) a 20 dos RN's e foi necessario suporte ino-
tropico efou vasopressor em 17. Receberam transfuséo de plaquetas trés
dos sete casos com trombocitopenia <50x10%/uL. Fizeram transfuséo de
plasma 16 RN's, fibrinogénio trés e fator VIl ativado dois. Aos dois casos
de hemofilia A foi administrado fator VIII. Fizeram hipotermia induzida sete
RN’s, todos apos 2011. Foi necessaria fototerapia em quatro doentes.

O diagnéstico de HSG teve confirmag&o imagiologica em todos os RN's
que realizaram tomografia computorizada ou ressonancia magnética cra-
nio-encefalicas (14). Apresentaram fraturas cranianas associadas 11 RN's.
Ocorreram nove 6bitos por HSGN. A mortalidade por HSGN (36%)
foi significativamente superior quando comparada com a mortalidade
neonatal, no mesmo periodo, por outras causas (7,2%; p<0,001; teste
exato de Fisher). A mediana da hora de morte foi as 22 horas de vida
(P, 14; P 67 horas). Os motivos de Obito foram choque refratério,
coagulopatia incontrolavel e faléncia multiorganica.

O seguimento ocorreu em 13 dos 16 sobreviventes, com mediana de
tempo de seguimento de 2 anos (P,.:2; P,.:4). Verificaram-se sequelas
graves do neurodesenvolvimento em dois doentes (paralisia cerebral
atraso global do desenvolvimento psicomotor), ambos com relato ima-
giolégico compativel com EHI grave, e dois casos de sequelas ligeiras
(hipertonia ligeira dos membros inferiores e atraso de linguagem).

Discussao

Nos varios estudos internacionais existentes, a incidéncia reportada
de HSGN é muito varidvel e, tendo em conta a dificuldade em esta-
belecer o diagndstico, é provavelmente subestimada “. Pode ocorrer
apo6s um parto eutdcico, em aproximadamente um caso por cada 2500
partos "), Porém é mais frequentemente associado aos partos distoci-
cos, em particular ao uso de ventosa.

Neste estudo, cujos casos correspondem apenas aos com necessi-
dade de cuidados diferenciados, ndo é possivel estimar uma incidén-
cia real. Ocorreu um aumento das admissdes por HSGN na segunda
metade do estudo, que podera ser explicado pelo maior nimero de
casos referenciados ou representar um verdadeiro aumento na sua
frequéncia. Este facto é sugerido na literatura como resultado do maior
numero de partos por ventosa, justificado pelo advento de ventosas
mais modernas, tecnicamente mais simples e condicionando menos
lesées no pavimento pélvico da mae % Embora se saiba que os
trabalhos de parto mais prolongados e dificeis (habitualmente os que
sdo instrumentados) favoregam o desenvolvimento de HSGN, parece
haver uma real contribui¢do do instrumento utilizado, uma vez que é
mais frequente a sua ocorréncia apds a ventosa do que ap6s 0 uso
de forceps Pl. A literatura refere que 50 a 90% dos HSGN surge na
sequéncia de um parto por ventosa, estimando-se uma incidéncia de
zero a 50 HSGN clinicamente significativos por cada 1000 partos por
ventosa 7% sendo tanto mais provavel quanto mais indevida tiver
sido a sua utilizagdo (prolongada, repetida ou malposicionada) 781,
Neste estudo também se verificou.
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Sao descritos outros fatores de risco para o HSGN 81, alguns dos
quais presentes em mais de metade do grupo analisado, nomeada-
mente: primiparidade, macrossomia, sexo masculino, uso de férceps,
sofrimento fetal agudo, baixo IA e necessidade de reanimagdo neo-
natal. As alteragdes da coagulagdo sdo também consideradas fator
predisponente, devendo ser investigadas. Neste trabalho, foram cons-
tatados dois casos de hemofilia A.

Na maioria das vezes, a coagulopatia pode ser consequéncia do HSG,
ja que a rotura das veias emissarias, a hemorragia subsequente € o
proprio trauma do parto ativam a cascata da coagulagéo, com consu-
mo esgotavel dos fatores envolvidos e potencial desenvolvimento de
uma CID ®. Qito doentes deste estudo reuniram critérios laboratoriais
de CID ", Esse valor pode ser na realidade maior, uma vez que nem
todos tiveram doseamento de fibrinogénio e/ou D-dimeros, essenciais
ao preenchimento do score de risco de CID.

0O espetro clinico é alargado, variando de acordo com a gravidade da
hemorragia, desde minima e assintomatica até a perda sanguinea ma-
cica com coagulopatia de consumo que pode condicionar a morte do
RN @, A semelhanga de outras casuisticas, neste estudo a sintomato-
logia surgiu até as primeiras trés horas de vida na maioria dos casos
(19). De facto, o tempo médio para o diagnéstico de HSGN é referido
na literatura como entre uma a dez horas 89,

De acordo com o grau de hipovolémia, o HSGN foi considerado grave
na maioria dos casos (23). Segundo alguns autores, devem também
integrar os critérios de classificagdo o0 aumento do PC e aictericia, que
neste estudo ndo foram utilizados de forma consistente 5. A medigao
do PC pode subestimar o volume de sangue perdido pela sua facil
disperséo pela cabeca e eventualmente regido cervical. Apesar de a
ictericia s¢ ter valor retrospetivamente, os mais recentes protocolos de
atuagéo da Austrélia, Nova Zelandia e Canadéa sugerem a sua valori-
zagao, particularmente fora do contexto de cuidados intensivos #2829,
A hipdtese de HSGN so foi evocada no exame objetivo de trés dos
25 RN'’s. Nos restantes era descrita na maioria dos casos como
bossa serohematica, 0 que deixa bem patente a dificuldade na
distingdo entre as varias colegdes de fluidos extracranianas. Para
o reconhecimento do HSG é muito importante saber diferencia-lo
das outras colegdes, cuja fisiopatologia é diferente e o prognostico
geralmente mais benigno. A semelhanca da bossa serohematica e ao
contrario do cefalohematoma, o HSG pode ultrapassar suturas e surgir
imediatamente apds o parto. Um dado que pode facilitar o diagnéstico
diferencial € a palpagéo distinta do HSGN, flutuante, em que o couro
cabeludo fica mével em relagéo a calote craniana. Para além disso, a
bossa serohematica e o cefalohematoma ndo se associam a anemia
nem a coagulopatia. Habitualmente, tem um tempo de resolugéo
intermédio (bossa, até 72 horas e cefalohematoma, em duas semanas
a trés meses, muitas vezes com calcificagdo da colegao) 81

O diagnéstico de HSG foi confirmado imagiologicamente em 14 RN’s,
embora quase sempre descrito como hematoma/ tumefagéo epicra-
niano/ extracraniano. Apesar de o diagndstico de HSGN ser essen-
cialmente clinico, a realizagdo de um exame imagiologico, nomea-
damente a tomografia computorizada ou a ressonéncia magnética,
esta indicada desde que haja estabilidade hemodinamica ou ndo haja
outras contraindicagdes ou dificuldades na sua execugdo, como por
exemplo durante a terapéutica com hipotermia induzida "',
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De acordo com protocolos recentes, a estratificagéo do risco de cada
RN para desenvolver HSGN, o seu reconhecimento precoce, a vigi-
l&ncia clinica seriada e, quando indicado, a avaliagéo laboratorial séo
essenciais. Estes fatores permitem prever a ocorréncia de choque
hipovolémico e/ ou de CID que ocorre nas formas mais graves, pre-
venindo o desenvolvimento de sequelas ou mesmo a morte. Embora
nao exista consenso quanto & melhor estratégia terapéutica, a sua
abordagem deve ser atempada e vigorosa '%. Deve instituir-se um
programa estruturado de vigilancia e monitorizagéo, que deve ser tan-
to mais intensificado quanto maior o risco, € que passa pela avaliagdo
da colegéo extracraniana e sinais vitais a cada uma ou duas horas nas
primeiras oito a 12 horas de vida e verificagdo da Hb em fungéo da
sintomatologia (",

Os doentes incluidos neste estudo sao os de maior gravidade e com-
plexidade. Muitas vezes apresentam complicagdes do parto concomi-
tantes, em particular asfixia perinatal ?. Esta, quando presente, torna
o diagndstico de HSGN mais dificil, porque a sua apresentagao clinica
se sobrepde e agrava a evolugdo. Note-se que neste grupo de doentes
mais de dois tergos apresentaram asfixia. Isto tem implicagdes, nome-
adamente no tipo de vigilancia e terapéutica utilizadas e no prognos-
tico #8320 podendo justificar parte da mortalidade constatada (36%),
ainda que esta esteja dentro dos valores descritos na literatura (20-
60% "). Esta mortalidade € relevante, se considerarmos a mortalidade
neonatal do servigo por outras causas e a melhoria generalizada dos
cuidados neonatais prestados, que se tem traduzido pela redugao da
taxa da mortalidade neonatal 2.

Estudos mais recentes, com abordagens terapéuticas mais agressivas
(transfus&o de concentrado de eritrocitos quando Hb <14g/dL ou trans-

fusdo de plasma se INR de =1,5), apontam para mortalidades mais
baixas (2,8 a 25%) 58, A semelhanga de outros trabalhos, os sobre-
viventes tiveram uma evolug&o favoravel, com excegao de dois casos
(sequelas graves do neurodesenvolvimento). Esta morbilidade nédo é
desprezivel, embora ndo possa ser totalmente atribuivel ao HSGN,
uma vez que estes também apresentavam EHI.

Apesar de se tratar de um estudo retrospetivo, com limitages na re-
colha de dados e relativo a uma amostra pequena que incluiu casos
selecionados de gravidade este é, tanto quanto se sabe, o primeiro
trabalho portugués a descrever uma casuistica de HSGN. A existéncia
de uma base de dados do servigo disponivel desde 1993 permitiu a
obtengéo de dados de um periodo alargado de 22 anos e a visualiza-
¢a0 do panorama dos casos referenciados na regido centro. Conside-
ramos que é de extrema importéncia a divulgacéo destes resultados
no sentido de alertar para o reconhecimento e para a necessidade de
vigilancia clinica dos RN'’s com risco de HSGN.

Conclusoes

Neste estudo, a frequéncia do HSGN aumentou nos Ultimos anos,
eventualmente associada a maior utilizagéo da ventosa nos partos. A
presenca de uma coleg&o extracraniana flutuante num RN com poucas
horas de vida deve fazer pensar em HSGN e conduzir a instituicéo de
um programa de vigilancia apertada, incluindo a monitorizagéo dos si-
nais vitais, evolugao da coleg&o e avaliagdo da Hb. O reconhecimento
precoce do HSGN permite o tratamento atempado e pode evitar uma
evolugdo potencialmente desfavoravel.
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Massa pélvica por diverticulos vesicais

Pelvic mass caused by urinary bladder diverticula

Resumo

Introdugao: Os autores descrevem um caso clinico do Hospital Pedi-
atrico em Coimbra (HPC), com enfoque nos achados imagiolégicos.
Caso clinico: Doente do sexo feminino com antecedentes de obstru-
¢ao intestinal que recorreu ao servigo de urgéncia com quadro clinico
de abdémen agudo. Portadora de uma doenca rara — Cdtis Laxa, 0
que ja conduziu a multiplas complicagdes e motivou diversas cirurgias
prévias.

Discussédo: Procede-se a uma curta revisao tedrica sobre a patologia
de base e as suas implicagdes na clinica e particularmente os achados
imagiolégicos encontrados neste episédio de urgéncia.

Concluséo: O conhecimento das formas de apresentagdo e compli-
cagdes desta patologia rara permitem prever quadros clinicos e fazer
diagnosticos atempados com recurso a imagiologia, e devem estar
presentes aquando da requisi¢éo, planeamento, execugao e interpre-
tagdo de qualquer estudo imagiolégico nestes doentes.
Palavras-chave MeSH: Cutis Laxa [C17.300.230]; Bexiga
[A05.810.161]; Diverticulo [C23.300.415]

Introdugéao

Adolescente do sexo feminino de 14 anos recorreu ao servigo de ur-
géncia do Hospital Pediatrico de Coimbra (HPC) com grave abdomen
agudo. Doente com antecedentes de recorréncias prévias devidas a
obstrugdo intestinal, assim como episddio anterior de perfuragdo de
diverticulo intestinal. A actual apresentagéo clinica deste quadro leva
ao pedido de estudos de imagem.

Relato do caso

Adolescente trazida ao servigo de urgéncia do HPC com quadro de
abdémen agudo com suspeita clinica de obstrucéo intestinal, dados
os antecedentes de aderéncias relacionadas com cirurgias prévias.
Portadora de uma patologia rara (Cutis Laxa), tem sido seguida neste
hospital durante quase toda a vida.

Os antecedentes da doente incluem diversas complicagdes da pato-
logia de base e intervengdes cirlrgicas, incluindo estenose do piloro,
aderéncias pos-cirirgicas que causaram obstrucéo intestinal, correcgao
de diverticulo esofagico, e perfuracdo de diverticulo intestinal. E sabido
que a doente ¢é portadora de diverticulo esofagico, enfisema pulmonar,
insuficiéncia cardiaca e tem historia de infe¢des do tracto urinério.
Neste contexto de abdémen agudo, a doente foi submetida a avaliagéo
imagiolégica dirigida.

Correspondéncia: Nuno Alves - nuno.dalves@hotmail.com
Hospital Pediatrico - CHUC, EPE
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Abstract

Introduction: The authors describe a clinical case of the Hospital
Pediatrico - Coimbra (HPC), focusing on the imaging findings.

Clinical case: Female patient with previous intestinal obstruction pres-
ents to the emergency department with the clinical setting of acute ab-
domen. She has a rare disease — Cutis Laxa that has led to previous
complications and caused several surgeries.

Discussion: The authors present a short revision of the pathology and
its implications: both clinical and particularly on the imaging findings of
this emergency episode.

Conclusion: The knowledge of the presentations and complications
of this rare pathology allow the prediction of clinical settings and the
timely diagnosis with recourse to imaging and should be kept in mind
when any imaging studies are ordered, planned out, executed and in-
terpreted.

MeSH Keywords: Cutis Laxa [C17.300.230]; Bladder [A05.810.161];
Diverticulum [C23.300.415].

A avaliagéo imagioldgica inicial recorreu a radiografias abdominais
para pesquisar evidéncias de obstrugéo ou de perfuragdo de viscera
oca, no entanto ndo foram identificados achados neste sentido. A ra-
diografia abdominal revelou aspecto sugestivo de massa no abdémen
inferior / pelve (Fig. 1).

Figura 1 « Radiografias abdominais em ortostatismo (A) e em
decubito dorsal com raios paralelos a mesa (B) mos-
tram ansas intestinais deslocadas superiormente e
densidade semelhante a tecidos moles inferiormente

e ndo mostram a presencga de gas extraintestinal.

0 estudo ecogréfico (fig. 2) permitiu confirmar a natureza multiquistica
desta massa, mas esta técnica tem um campo de visdo limitado e ndo
permitiu excluir outras complicagdes.
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Figura 2 « Ecografia abdominal e pélvica revela formagao expansiva de aspeto multiquistico ocupando a pelve e estendendo-se

cranialmente até ao figado.

A tomografia computadorizada (TC) do abdémen e pélvis revelou
uma formagao expansiva com cerca de 16 x 14 x 16¢cm, de aspeto
multiquistico e densidade interna liquida, que ocupa grande parte da
pelve e do abdémen e comprime outras estruturas abdominopélvicas
(Fig. 3). Outros achados da TC incluiram enfisema pulmonar (Fig. 4)
e hidronefrose bilateral (Fig. 3 B) marcada, o que sugeriu cronicidade.
Os ureteres estavam dilatados (Fig. 3 A, C) com aparente inflexdo do

seu trajecto anteriormente, em diregdo a massa multiquistica, o que
sugeriu tratar-se de bexiga muito volumosa com inumeros diverticulos.
No entanto, a lista de diagnosticos diferenciais para massa pélvica de
aspeto multiquistico numa crianga do sexo feminino é extensa, e a TC
néo permitiu excluir outras etiologias, como linfangioma quistico ou ne-
oplasia ovarica (nomeadamente teratoma quistico ou cistoadenoma).

Figura 3 « Cortes axiais de tomografia computadorizada apés administracdo de contraste endovenoso mostram formagao multi-
quistica sem porcoes sélidas valorizaveis que ocupa grande parte do abdémen e pelve (A e C). Observa-se hidronefrose

bilateralmente (B).

N&o se identificou ar livre ou evidéncia de obstrucéo intestinal, no en-
tanto, devido a volumosa massa n&o foi possivel uma avaliagéo sufi-
cientemente sensivel do tracto gastrointestinal.

O quadro clinico de alta suspeigéo de les&o intestinal levou a cirurgia
exploradora, que confirmou a presenga de bexiga volumosa com inu-
meros diverticulos vesicais.

Posterior estudo em ambulatorio incluiu estudo fluoroscopico com re-
curso a contraste iodado para avaliagdo morfolégica e funcional da
bexiga, e revelou a presenca de refluxo vesicoureteral grau Il passivo
a esquerda (fig. 5)
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Figura 4 » Imagens axial (A) e sagital (B) de tomografia computadorizada mostram a presenca de marcado enfisema nas bases
pulmonares (abrangidas no estudo abdominal), uma das complicagdes de Cutis laxa.

Figura 5 « Estudo fluoroscopico da bexiga apés administragao
de contraste iodado através de sonda vesical mos-
tra replecdo de bexiga com inimeros diverticulos e
a presenca de refluxo vesico-ureteral a esquerda.

Discussao e conclusao

Existem diversas etiologias possiveis para diverticulos vesicais em
criangas.

Quando o achado é um diverticulo vesical isolado, a causa é geral-
mente congénita - Diverticulo de Hutch, sendo geralmente pequeno,
localizado perto da jungdo ureterovesical, associado a aumento da
incidéncia de refluxo vesicoureteral [1].

Multiplos diverticulos vesicais, por outro lado, resultam geralmente
de bexiga neurogénica ou obstrugéo cronica do tracto de saida e séo
geralmente numerosos mas néo tdo exuberantes como no presente
caso. Outras causas de multiplos diverticulos vesicais sdo Cutis Laxa,
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Sindrome de Williams, Sindrome de Menkes e Sindrome de Prune
belly [1].

A Cutis Laxa (CL) ou elastolise generalizada é um distdrbio raro do
colagénio com formas congénitas e adquiridas. As fibras elasticas séo
em menor nimero, mais curtas e com degeneragdo granular [2]. A
doente ¢ portadora da forma autossoémica recessiva de Cltis Laxa,
associada a um coeficiente de consanguinidade parental de 1/16 (pri-
mos direitos).

Clinicamente os doentes apresentam pele laxa que descai frequen-
temente em pregas causando um aspeto descrito como bloodhound
(por os pacientes apresentarem facies com pele pregueada que se
assemelha a essa raga). Também ocorre enfisema pulmonar desde a
infancia precoce, estenose periférica das artérias pulmonares, diverti-
culos de visceras ocas (incluindo intestino e bexiga), estenose pilérica,
e hérnias inguinais [2, 3].

O diagnéstico é clinico e histolégico (por biopsia cutanea), e even-
tualmente o estudo genético pode confirmar o diagnéstico e melhor
caraterizar o tipo de CL [3].

O tratamento consiste no controlo das complicagées da CL, incluindo
da perfuragéo de diverticulos, e com reparagéo cirirgica de hérnias e
de estenose pildrica [2, 3].

Aimagiologia tem um papel relevante no diagndstico de complicagdes
de CL, particularmente dado estas poderem mimetizar outras patolo-
gias e a andlise dos estudos de imagem em portadores de CL deve ter
em conta as possiveis repercussdes multissistémicas desta patologia.
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