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.

Correspondéncia: Nelson Neves - editor.saude.infantil@gmail.com

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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ARTIGOS ORIGINAIS

Prescrigao Antibiética no Servigo de Urgéncia Pediatrica de um Hospital Nivel Il da

Regido Centro (casuistica)

Antibiotic prescribing in a paediatric emergency department from a level Il hospital in the

central region (case series)

Resumo

A descoberta da Penicilina, no final da década de 1920, revolucionou a
ciéncia e trouxe a medicina para a era moderna. Desde entdo, muitos
outros antibiéticos surgiram no mercado. Um dos maiores problemas
actuais da medicina é o uso indiscriminado dos antibiéticos, o que tem
levado ao surgimento de bactérias resistentes. Neste contexto, uma
utilizagdo adequada dos antibiéticos é fundamental para a manuten-
¢a0 da sua propria eficacia.

N&o existem muitos estudos sobre a prescri¢éo antibidtica nos Servi-
cos de Urgéncia de Pediatria do nosso pais.

O objetivo deste trabalho foi caraterizar a prescri¢cdo de antibioticos
orais no Servigo de Urgéncia Pediatrico de um hospital nivel Il da re-
gido centro. Realizamos a analise dos registos médicos da base in-
formatica Alerf® das criangas que recorreram ao Servigo de Urgéncia
Pediatrico num dia por més escolhido aleatoriamente (30 dias), de
Janeiro de 2008 a Junho de 2010.

No periodo em estudo, foram observadas no Servigo de Urgéncia Pe-
diatrico 4317 criangas (média de 144 criangas/dia). Foram prescritos
antibioticos orais em 400 criangas (9,3%). A amoxicilina foi o antibiético
mais prescrito e a otite média aguda foi o diagndstico mais frequente.
Concluimos haver uma boa ponderagao na prescri¢do de antibiéticos
orais no Servigo de Urgéncia Pediatrico do nosso hospital. Propomos
algumas atitudes para melhorar essa prescrigéo.

Palavras- chave: prescrigao, antibidticos, servigo de urgéncia.

Introdugao

A descoberta dos antibiéticos (ATB) representou um dos maiores
avangos na historia da Medicina permitindo o tratamento de infe¢tes
até entdo potencialmente fatais. Apesar do progresso no conheci-
mento da etiologia, fisiopatologia e tratamento das principais doen-
cas infecciosas, as infecges respiratérias agudas persistem como a
principal causa de morbilidade e mortalidade em criangas com menos
de cinco anos'?. Atualmente, a utilizagdo dos ATB generalizou-se na
pratica clinica diaria e 0 seu uso abusivo no tratamento de infegdes
respiratdrias agudas de etiologia viral € muito comum, tanto em pai-
ses desenvolvidos como naqueles em desenvolvimento®*. Esta pratica
pode resultar da dificuldade clinica em diferenciar infecées de etiologia
virica e bacteriana, da utilizago abusiva dos ATB para fins profilaticos,
do controlo deficiente na venda destes medicamentos e do desconhe-
cimento dos efeitos adversos associados a utilizagéo inadequada dos
ATB por parte do doente / familia que pressionam frequentemente o

Correspondéncia: Fatima Ribeiro - fati.tima@gmail.com

Fatima Ribeiro’, Sénia Regina Silva’,
Inés Nunes Vicente?; Silvia Almeida’

Abstract

The discovery of penicillin, in the late 1920s, revolutionized science and
brought medicine into the modern era. Since then, many other antibiot-
ics appeared on the market. Nowadays, one of the biggest problems
in medicine is the indiscriminate use of antibiotics, which has led to the
emergence of resistant bacteria. In this context, an appropriate use of
antibiotics is essential to the maintenance of their own effectiveness.
There are very few studies on antibiotic prescription from Paediatric
Emergency Services in Portugal.

The aim of this study was to characterize oral antibiotics prescription in
our Paediatric Emergency Service. We performed a prospective analy-
sis of medical records from Alert ® computer database of children who
resorted to Paediatric Emergency Service a randomly chosen day a
month (30 days), from January 2008 to June 2010.

During the study period, 4317 children (meaning 144 children/day)
were observed in the Paediatric Emergency Service. Oral antibiotics
were prescribed in 400 children (9,3%). The amoxicillin is the most
prescribed antibiotic and acute ofitis media was the most common di-
agnosis.

We concluded that there is a good balance in the prescription of oral
antibiotics in our Paediatric Emergency Service. Nonetheless, we pro-
pose some actions to improve oral antibiotic prescribing.

Keyword: prescription, antibiofics, emergency department service.

médico para a sua prescrigdo. Esta utilizagdo incorreta tem permitido o
desenvolvimento crescente de resisténcias bacterianas e obriga a uma
prescrigdo mais criteriosa e responsavel no futuro, facto que assume
particular importancia na idade pediatrica 557,

Este trabalho teve como objetivos: documentar a prescrigdo de ATB orais
num Servigo de Urgéncia Pediatrica (SUP) de um hospital de nivel I, ca-
raterizar os aspetos mais relevantes no perfil prescritivo e propor, caso
necessario, algumas atitudes com vista a melhorar essa prescricéo.

Material e métodos

Estudo descritivo, retrospetivo baseado na consulta dos registos in-
forméticos (programa Alert®) dos episodios de urgéncia das criangas/
adolescentes que recorreram ao SUP do nosso hospital, durante o pe-

1 Hospital Infante D. Pedro - Aveiro (Centro Hospitalar do Baixo Vouga, EPE)

2 Hospital Pediatrico - CHUC, EPE
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riodo de Janeiro de 2008 a Junho de 2010, num dia por més escolhido
aleatoriamente (30 dias).

No periodo em que decorreu o trabalho, este SUP recebia criangas/ado-
lescentes com idade inferior a 15 anos e a equipa médica era constituida
por intemos de Pediatria, Pediatras e médicos de Medicina Geral e Familiar.
Procedeu-se a analise apenas dos episodios em que foram prescri-
tos ATB por via oral, tendo sido estudados os seguintes pardmetros:
idade, sexo, motivo de consulta, investigagéo realizada, diagndstico,
antibiotico oral prescrito, outros medicamentos prescritos e destino.

Resultados

No periodo em estudo foram observadas no SUP do nosso hospital
um total de 4317 criangas. Foram prescritos ATB orais a 400 criangas
(9,3%), amostra que foi alvo da analise neste estudo.

A maioria das criangas (95%) estudadas recorreram ao SUP sem refe-
renciagdo prévia, 19 (4,8%) vinham orientadas pelo centro de satde,
uma de outro hospital e uma da consulta externa do nosso hospital.
As idades estavam compreendidas entre dois meses e catorze anos,
sendo que 62% tinham idade inferior a quatro anos. Verificou-se uma
ligeira predominancia do sexo feminino (53%).

A febre, isolada ou associada a outras queixas, foi a principal causa
de vinda ao SUP (39%), seguida dos sintomas otorrinolaringologicos
(ORL) (27,5%) e respiratorios (18,8%).

Em 252 casos (63%) n&o foi realizada investigacéo. Nos restantes, a
investigacao realizada esta esquematizada no Quadro I.

Quadro | + Exames complementares de diagnostico realizados (Outra: pesquisa de Virus Sincicial Respiratorio,
Streptococcus B hemolitico do grupo A ou Virus H1N1 nas secregdes nasofaringeas).

Imagiologica

(N= 90)

\&/

Outra

(N=45)

A otite média aguda (OMA) foi o diagnostico que mais motivou a pres-
cricdo de ATB orais (31%), seguida da amigdalite aguda (20%) e da
pneumonia (11%) (Tabela I).

A amoxicilina foi o antibiético mais prescrito (65,5%), seguido da asso-
ciagdo amoxicilina+acido clavulanico (16,5%) e do grupo dos macré-
lidos (9,3%). Entre os antibiéticos menos prescritos, encontrava-se a
flucloxacilina (4,8%) e cefuroxima (4%) (Tabela Il).

Em relagdo as situagdes infeciosas potencialmente medicaveis a pres-
crigéo de antibicticos ocorreu em 13,4% das bronquiolites, 11,6% das
rinofaringites agudas, 3,3% dos sindromas febris e 1,2% dos diagnds-
ticos de asma. Nenhuma gastroenterite aguda (GEA) foi medicada
com antibiético.

Em 49% das criangas os ATB foram prescritos de forma isolada. Nos
restantes casos, os antipiréticos e os analgésicos foram os medica-
mentos mais frequentemente prescritos em associagdo com os ATB.

86

Analitica sangue e/ou urina

(N=58)

N = 148 criancas

A maioria das criangas teve alta para domicilio (382); doze criangas
foram orientadas para a consulta externa e seis foram internadas.

Discussao

A prescrigéo de ATB orais ocorreu em 9,3% dos episodios de urgén-
cia o que revela globalmente uma prescricdo ponderada de ATB no
SUP deste hospital. Os resultados obtidos séo semelhantes aos en-
contrados num estudo realizado em 2005 num hospital pediatrico de
referéncia (9%).

Para cada um dos antibiéticos estudados, foi encontrada uma concor-
déncia tanto na percentagem como nos principais motivos da prescri-
4o, a excepgao da associagdo amoxicilina + acido clavulanico em que o
principal motivo no SUP do hospital pediatrico de referéncia foi a infe¢éo
urinéria, enquanto no nosso foram a OMA e infe¢éo da pele e tecidos
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Tabela | « Diagnésticos que mais frequentemente motivaram a
prescri¢ao de ATB e quais os ATB mais frequentemen-
te prescritos

DIAGNOSTICOS ANTIBIOTICOS
Mais Comuns PRESCRITOS
Amoxicilina
Otite Média Aguda Amoxicilina e aC|d_o Clavulanico 25
N =127 Cefuroxime 5
(NG Macrélido 1

Flucloxacilina

Amoxicilina 64
Amigdalite Aguda Amoxicilina e acido Clavulanico 10
(N =78) Macrélido
Cefuroxime 1
Pneumonia AmOX|f:|.I|na 32
(N = 47) ~ Macrdlido . 1
Amoxicilina e acido Clavulanico 4
Infecgdo Respiratoria Amoxiclllna 31
L Macrélido 12
Superior - . A
N=48 Amoxicilina e acido Clavuléanico
(N=48) Cefuroxime 1
Infecao de Tecidos ) ”Fluclgxgcilina A 18
N Amoxicilina e acido Clavulanico 12
Moles e Cutanea Amoxicilina 7
(N=38) Macrolido 1

moles. A prescricdo de antibidticos nas situagdes infeciosas, potencial-
mente medicaveis, foi maior no nosso estudo, a exce¢o das GEA, em
que né@o houve nenhum caso medicado com ATB (0% vs 1,8%).

O facto do ATB mais prescrito ser a amoxicilina € um aspeto muito
importante e que nos parece correcto tendo em atengéo que ndo dis-
pomos de penicilina oral. Para justificar a escolha da amoxicilina temos
a frequéncia de infecgdes respiratérias/ORL (a OMA foi o diagnostico
mais comum), o facto de bactérias como o S. pneumoniae, S pyoge-
nes e H. influenzae serem os principais agentes bacterianos causais e
a sua susceptibilidade aquele antibiético #5678

Salienta-se que em 10 dos 78 casos de amigdalite aguda foi prescrita
a associagdo amoxicilina + acido clavulanico o que nos parece inade-
quado, uma vez que o espectro desta associacéo é demasiado largo
tendo em atencéo a etiologia mais provavel naquela situacéo ser a
estreptocdcica®’.

Tabela Il » Percentagem de prescrigao por antibiético e diag-
nésticos mais comuns em cada caso (IU- infecao
urinaria)

PERCENTAGEM
DE PRESCRIGAO
(%)

DIAGNOSTICOS
MAIS COMUNS

ANTIBIOTICO

OMA, amigdalite
Amoxicilina 65,5% estreptococica,
pneumonia
P
Am‘z(:ii"tna 16.5% OMA, infecédo da pele e
R . o7 tecidos moles
Macrélidos 9 3% Infecdo Respiratéria
= Superior, Pneumonia
Infecdo pele e tecidos
Flucloxacilina 4,8% moles
Cefuroxime 4% U
axetil

Conclusao

Os ATB constituem preciosas armas terapéuticas, no entanto a sua
utilizagéo deve ser muito criteriosa, atendendo a que a capacidade das
bactérias desenvolverem resisténcias é maior do que a da industria
em desenvolver novos ATB'. A prescri¢éo de ATB de amplo espectro e
em larga escala, pode conduzir a destruicdo da flora fisiolégica normal
do organismo humano e a selecgéo progressiva de germes resisten-
tes®. Para uma boa utilizagdo dos ATB é necessario um conhecimento
dos germes em causa e a monitorizag@o das respetivas sensibilidades
aqueles medicamentos?®.

Apesar de haver uma boa ponderagéo na prescrigédo de ATB no nosso
SUP, ha ainda algumas atitudes para melhorar essa prescri¢éo. Apon-
tamos uma atitude mais expectante no caso das OMA sem fatores
de risco e com possibilidade de reavaliac&o, a ndo prescri¢do da as-
sociagao amoxicilina + &cido clavulanico nas amigdalites de provavel
etiologia estreptocdcica e a néo prescricdo de ATB nas bronquiolites
nao complicadas.

Para melhorar esta préatica propomos investir mais em atividades for-
mativas nessa area, com discussao de casos e de normas orientado-
ras em cada situagéo clinica, cultivando uma atitude de atualizagdo e
de reflexdo critica.
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Ma progressao estaturo-ponderal e prurido refractario — que diagnéstico?

Failure to thrive and refractory pruritus as manifestation of systemic disease

Resumo

Os autores descrevem o caso de uma menina de dois anos com qua-
dro de prurido refratario desde o primeiro ano de vida, ma progressao
estaturo-ponderal e cardiopatia, em contexto de sindrome de Alagille,
confirmado por estudo genético. As carateristicas clinicas desta con-
dicdo autossémica dominante sdo revistas. Este caso ilustra a impor-
tancia do reconhecimento do prurido como manifestagdo de doenca
sistémica, cujo tratamento depende da sua etiologia.

Palavras-chave: prurido, doenca sistémica, sindrome de Alagille.

Introducao

O prurido é definido como uma sensagao desagradavel que provoca
desejo de cogar (. Constitui o sintoma mais frequente em Dermatolo-
gia, podendo estar associado a doenga sistémica, e classifica-se como

Céndida Cancelinha’, Renata Oliveira?, Susana Nobre', Sandra Ferreira’,
Margarida Venancio?, Graga Sousa®, Isabel Gongalves’

Abstract

The authors present the case report of a two-year-old girl with refrac-
tory pruritus, heart disease and failure to thrive. The diagnosis of Ala-
gille syndrome was confirmed by molecular genetics and the clinical
features of this autosomal dominant disorder are reviewed. This case
highlights the importance of recognizing the pruritus as a manifestation
of a systemic disease whose treatment depends on its aetiology.

Keywords: pruritus, systemic disease, Alagille syndrome.

Existem poucos estudos sobre prevaléncia de prurido crénico na crian-

ca ®. Apesar de, na maioria dos casos, se associar a patologia do foro
dermatoldgico, a auséncia de alteragdes cutaneas deve alertar para

primério ou secundério no que respeita a etiologia e localizado ou ge-
neralizado, segundo o grau de atingimento (2.

doenga sistémica, nomeadamente, patologia hepatobiliar, doenga neu-
roldgica, infegdes sistémicas, insuficiéncia renal crénica, neoplasias e
exposicdo a farmacos 4 — Quadro 1.

Quadro 1 « Etiologias possiveis de prurido generalizado

Prurido primario ou primitivo generalizado

Xerético — causa comum de prurido na auséncia de sinais 6bvios de lesdo cutanea;
Hematologico — ferropenia, doenca de Hodgkin, leucemia linfocitica aguda, policitémia vera

Hepatobiliar — atrésia/hipoplasia das vias biliares, sindrome de Alagille, colestase progressiva intrahepatica, doencas dos
transportadores dos sais biliares, doenga hemolitica

Insuficiéncia renal com urémia (doenca renal poliquistica)
Neoplasias / Tumores do sistema nervoso central

Psicogénico

Prurido secundario generalizado

Dermatite atopica
Urticaria
Escabiose / pediculose

Varicela

Toxidermias, efeito secundario (cloroquina, opiaceos)

Correspondéncia: Candida Cancelinha - candidacancelinha@gmail.com
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2 Servigo de Genética Médica, Departamento Pediatrico — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra
3Servigo de Cardiologia Pediatrica, Departamento Pediatrico — Centro Hospitalar e Universitario de Coimbra



O diagnéstico etioldgico requer uma abordagem meticulosa envolven-
do uma histdria clinica e exame objetivo pormenorizados e investiga-
¢ao laboratorial adicional em certos casos. A abordagem terapéutica
deve focar-se sobretudo no tratamento da patologia de base.

Os autores pretendem alertar para a importancia do reconhecimento
do prurido como manifestagéo de doenga sistémica.

Descrigdo de caso

Menina com 2 anos e 2 meses referenciada a consulta de Hepatologia
por suspeita de doenga hepatica, com prurido cronico e ma progresséo
estaturo-ponderal associados a cardiopatia complexa.

E a segunda filha (segunda gestagdo) de pais saudaveis e nao-
-consanguineos. A gravidez foi vigiada por obstetra, com ecografias
pré-natais normais e serologias sem alteragdes relevantes, e o par-
to eutdcico as 38 semanas, com boa adaptagdo a vida extra-uterina.
N&o houve intercorréncias no periodo neonatal. O rastreio metabdlico
alargado foi negativo. Todos os parametros somatométricos no nasci-
mento se encontravam abaixo do percentil 5 para a idade gestacional,
segundo as curvas padrao do Centers for Disease Control (peso 2285
gr, estatura 44,5 cm e perimetro craniano 31,2 ¢cm). Desde entéo, man-
teve ma progresséo estaturo-ponderal (com afastamento progressivo
da curva de percentil 5).

Relativamente ao desenvolvimento psicomotor, apresentava um atra-
so de predominio motor (aos 2 anos ainda sem marcha auténoma) e
tinha dificuldades alimentares por dificuldade na mastigag&o (preferén-
cia por dieta liquida/pastosa).

Os pais referiam xerose cuténea (apesar da aplicagéo de creme emo-
liente) e nogéo de prurido intenso generalizado desde o primeiro ano
de vida, sem melhoria sob terapéutica anti-histaminica em dose ade-
quada (hidroxizina), com agravamento progressivo nos Ultimos meses

Ma progressao estaturo-ponderal e prurido refractario — que diagnéstico?

e interferéncia importante com o sono (sob melatonina). Sem historia
pessoal ou familiar de atopia ou infegdes recorrentes.

Aos 20 meses foi orientada para consulta de Cardiologia por sopro
sistdlico no foco tricispide, detetando-se em ecocardiograma esteno-
se periférica da artéria pulmonar, com gradiente superior a 80mmHg
(ramo esquerdo e ramo direito), franco predominio de cavidades direi-
tas e aumento da presséo estimada do ventriculo direito (140 mmHg).
O diagnéstico de estenose pulmonar periférica foi confirmado por an-
giotomografia computorizada toracica, constatando-se hipoplasia de
ambos os ramos da artéria pulmonar. Foi medicada com furosemida
e espironolactona.

A pedido do médico assistente, tinha realizado uma ecografia renal
que evidenciava uma ligeira assimetria das dimenses renais, sen-
do referenciada a consulta de Nefrologia. Nesta consulta, confirmou-
-se assimetria renal com hidronefrose direita (rim direito medindo
4,6x2,6x2,4 cm e ectasia pielocalicial com alguns célices ligeiramente
dismorficos, medindo o bacinete cerca de 1,3 ¢cm de eixo antero-poste-
rior). A cintigrafia renal com *™Tc-MAG3 mostrou diminuig&o da fungao
renal direita e eliminagdo sem compromisso obstrutivo.

Havia ainda realizado, na consulta de Genética, ressonancia magnéti-
ca craneo-encefalica e estudo molecular por array-CGH (comparative
genomic hybridization) que néo identificaram alteragées.

Ao exame objectivo, foi constatado um cabelo pouco brilhante, fino e
€scasso, xerose cutanea generalizada com vérias escoriagdes, alguns
dismorfismos faciais com aparente tridngulo invertido (regido frontal
proeminente e micro-retrognatia), hipertelorismo, olhos encovados e
olhar “estranho”, eritema malar e braquidactilia de méos e pés (Figura
1). Ndo apresentava xantomas e as escleréticas eram anictéricas. So-
matometria <P5 para o peso e estatura.

Auscultagdo cardiaca ritmica, com sopro sistélico grau IlI/VI audivel
em todo o precordio, mais acentuado no bordo esternal esquerdo e
regido mitral, com irradiacéo para o dorso. Auscultagéo pulmonar sem

Figura 1+ a e b) Facies carateristico na sindrome de Alagille. c) Xerose cutanea generalizada e lesGes de coceira.
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alteragdes. Abdémen com circulagdo colateral visivel (grau 1), depres-
sivel, com bordo hepético palpavel cerca de 2 cm abaixo da grelha
costal na linha médio-clavicular direita e bago ndo palpavel. Exame
neurolégico sem alteragdes.

Perante a historia de restricdo de crescimento intra-uterino, anoma-
lia cardiaca e renal, prurido generalizado e cronico, os dismorfismos
e estigmas de doenga hepatica cronica foi colocada a hipotese de
diagndstico da sindrome de Alagille (pela primeira vez na consulta de
Cardiologia). Apos observagdo em consulta de Hepatologia, foi deci-
dido internamento para estudo e inicio de terapéutica. Analiticamente
apresentava: hemoglobina 13,3 g/dL, leucocitos 14240/uL, plaquetas
458000/pL, aspartato aminotransferase 232 UI/L (valor de referéncia:
5-60), alanina aminotransferase 287 UI/L (5-45), Y-glutamiltransferase
(GGT) 1184 UI/L (12-58), fosfatase alcalina 2111 UI/L (145-320), bilir-
rubina total 10 pmol/L (<22), ureia 14,0 mmol/L (1,8-6,0), creatinina 36
pmol/L (27-62). A ficha lipidica mostrou colesterol total 7,08 mmol/L

(<4,4) e triglicerideos 1,76 mmol/L (0,27-1,58). Tempos de coagulagéo
sem alteragdes. Vitamina D 15,2 ng/mL (20-100), Vitamina E/Coles-
terol 3,61 (3,85-6,62), Vitamina A 2,53 uM (0,7-2,8). Alfa-fetoproteina
normal.

Efetuou ecografia abdominal superior com estudo doppler, mostrando:
“figado de morfologia ligeiramente globosa, com contornos relativamen-
te regulares e textura homogénea, sem lesdes focais e sem aparente
ectasia das vias biliares intra ou extra-hepaticas. Veia porta, artéria he-
patica e veias hepaticas com fluxos sem alteragdes. Vesicula biliar em
semi-vacuidade. Restante exame ndo mostrou outras alteracdes.”

A radiografia da coluna vertebral, que evidenciou alteragbes da seg-
mentagdo, nomeadamente uma vértebra dorsal (5%) em borboleta (Fi-
gura 2). O exame oftalmolégico ndo mostrou alteragdes.

Foi iniciada terapéutica com &cido ursodesoxicolico e vitaminas D e
E. Por manter prurido refratario (mais localizado as palmas e plantas),
iniciou terapéutica com rifampicina com melhoria.

Figura 2 « 52 vértebra dorsal em borboleta.

0O estudo molecular por sequenciagao do gene JAG1 confirmou o diag-
ndstico clinico, através da identificagdo da mutagdo ¢.3164_3167del
(p.Val1055GIufs*7) em heterozigotia.

Discussao

No caso referido, o prurido e xerose cutanea iniciais sugeriram o diag-
ndstico de prurido xerético / dermatite atopica, frequentes em pedia-
tria, afectando cerca de 10 a 20% das criangas >*9. No entanto, a evo-
lugéo arrastada e a resisténcia a terapéutica anti-histaminica devem
fazer equacionar um diagndstico alternativo, nomeadamente patologia
hepatica.

Nas situacdes de colestase o prurido € generalizado e frequentemen-
te intenso, podendo inclusivamente interferir com o sono, sem les&o
dermatoldgica primaria que o justifique. O mecanismo fisiopatologico
envolvido ainda n&o esta totalmente esclarecido. Por um lado, julga-se
que pode ser secundario a retengéo de sais biliares (colestase) com
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aumento dos niveis em circulagéo e consequente deposicéo na pele.
Outros autores atribuem importancia aos opitides endégenos na pato-
génese do prurido colestatico, uma vez que se verifica a sua elevagéo
dos seus niveis na doenga hepética crénica ©.

A sindrome de Alagille, displasia arteriohepatica ou sindrome da es-
cassez dos ductos biliares interlobulares, foi descrita pela primeira
vez por Alagille ef a/em 1969, tendo publicado 15 casos em 1975 O
Trata-se de uma doenga autossémica dominante rara, sem predominio
de género e com uma prevaléncia de 1:70 000 recém-nascidos, pro-
vavelmente subestimada tendo em conta a penetrancia incompleta e
variabilidade clinica ®. A sua expressdo pode variar entre um fenétipo
ligeiro até formas graves de doenca cardiaca, renal ou hepatica ©.

E considerada uma patologia multissistémica, ocorrendo mais frequen-
temente (97% dos casos) devido a mutagdes ou delecgdes no gene
JAGT, localizado no cromossoma 20p11.2-20p12 (Tipo 1). Numa pe-
quena percentagem (<1%), ocorre mutagdo no gene NOTCH2, mais
frequentemente associado a malformagdes renais (Tipo 2) €. Ambos os
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Quadro 2 » Critérios classicos para diagnostico de sindrome de Alagille, baseados em cinco sistemas.

Sistemal/problema Descrigao

Figado / colestase

Geralmente ictericia com hiperbilirrubinémia conjugada no periodo neonatal,
frequentemente com fezes claras

Facies dismorfico

Fronte proeminente, olhos profundos, pavilhGes auriculares proeminentes, nariz recto com
ponta volumosa, queixo pontiaguda (face triangular)

Cardiopatia congénita

Mais frequentemente estenose periférica da artéria pulmonar, atrésia pulmonar, defeito do
septo auricular ou ventricular, tetralogia de Fallot

Esqueleto axial /

anomalias vertebrais oculta

Vértebras em borboleta, hemivértebras, fusdo de vértebras adjacentes, espinha bifida

Olho / Embriotoxon

posterior

Defeitos da camara anterior, sobretudo embriotoxon posterior (proeminéncia da linha de

Schwalbe na jungéo da iris com a cérnea)

genes estdo envolvidos na via de sinalizagdo molecular Nofch, que de-
sempenha um papel importante no desenvolvimento vascular anémalo,
podendo explicar o fenétipo multissistémico da sindrome de Alagille (.
Esta sindrome define-se, classicamente, pela associagao de pelo me-
nos trés dos cinco critérios major colestase (ductopenia), cardiopatia
congeénita, alteragdes da segmentacéo vertebral e do olho (defeitos
da camara anterior) e carateristicas faciais peculiares (Quadro 2) ©.
No caso apresentado, a historia de cardiopatia complexa, o prurido
intenso e os dismorfismos faciais sugeriam esta hipétese diagndstica,
apesar da auséncia de ictericia (descrita em 5% dos casos). A presen-
¢a de malformagdes renais, restrigdo do crescimento intra-uterino e
atraso do desenvolvimento psicomotor (raro) também tém sido des-
critas &1,

As manifestagdes hepaticas variam desde colestase e prurido a falén-
cia hepatica progressiva. Colestase cronica ocorre em cerca de 95%
dos casos, na maioria presente desde os primeiros trés meses de vida
61112 Nos casos em que esta manifestagdo ndo ocorre no periodo
neonatal, o diagnostico € mais tardio, frequentemente entre 2 e os
4 anos, tal como se verificou neste caso '3, A escassez dos ductos
biliares & progressiva ("2, estando a biopsia hepatica indicada apés os
6 meses de vida ©.

O prurido é considerado um dos mais intensos na doenga hepatica
cronica, sendo mais refractario ao tratamento ©. A utilizagéo de anti-
-histaminicos em monoterapia mostra-se claramente ineficaz, uma vez
que 0 mecanismo fisiopatologico nao envolve a produgéo de histami-
na. Nos Ultimos anos, varios farmacos tém sido estudados, incluindo o
acido ursodesoxicdlico, a rifampicina, a colestiramina e os antagonis-
tas dos opiaceos, observando-se diferentes niveis de eficacia obser-
vados consoante os estudos . N&o existem protocolos de actuagéo
pelo que a associagdo farmacologica deve ser ponderada caso a caso.
Em casos extremos, a didlise de albumina (MARS) pode ser conside-
rada, condicionando alivio temporario do prurido através da remogéao
de sais biliares. Em casos de prurido excruciante deve equacionar-se
o transplante hepatico.

Neste caso, a auséncia de ictericia clinica ndo permitiu que o prurido
fosse inicialmente valorizado no contexto de doenga hepatica apesar
da elevagdo das enzimas de citdlise hepatica e, sobretudo, da GGT.
Hipercolesterolémia (valores frequentemente superiores a 7 mmol/L)

e xantomas sao elementos laboratoriais e clinicos importantes relacio-
naveis com ductopenia (por menor excregdo de colesterol) (¥, Estima-
-se que, abaixo dos 5 anos, doseamentos de bilirrubina total > 6,5 mg/
dL, conjugada > 4,5 mg/dL e colesterol total > 520 mg/dL se associem
a doenga hepatica mais grave e pior progndstico (9.

Apesar de se considerar inicialmente que a maioria das criancas tinha
um progndstico relativamente bom em termos de doenga hepatica, a
maior série pediatrica encontrada, englobando 163 criangas, mostrou
que, apesar do prognostico hepatico ser pior nas situagdes de icteri-
cia neonatal colestatica, podem ocorrer complicagdes severas mesmo
nas formas de apresentag&o tardias, o que pressupde um seguimento
durante toda a vida . Progressao para cirrose e insuficiéncia hepatica
ocorrem numa proporgéo significativa de doentes, sendo que cerca
de 15-20% necessita de transplante hepético ©2. Curiosamente, 50%
melhoram na adolescéncia, com regresséo do prurido e dos xantomas
e melhoria da colestase (7).

Cardiopatia congénita esta descrita em 90% dos casos, sendo a mais
comum a estenose pulmonar ¢, Nos casos de estenoses mdiltiplas
pulmonares periféricas 0 sopro no dorso é o dado semiolégico a pes-
quisar. Outras anomalias ou eventos vasculares podem surgir em até
9% dos casos, incluindo aneurismas (sobretudo dos vasos intracrania-
nos, carotida interna e aorta), coartagdo da aorta e estenose da artéria
renal %, Os acidentes vasculares, sobretudo hemorragias intracrania-
nas, podem ser importante causa de mortalidade neste grupo (30%
dos casos) (1012,

O facies carateristico esta presente em mais de 95% dos casos, com
aspecto triangular, fronte proeminente, olhos com implantagao funda,
hipertelorismo moderado, nariz estreito, mandibula proeminente e
queixo pontiagudo (19),

A alteragdo esquelética mais comum é a “vértebra em borboleta”,
presente em 80% dos casos, consistindo numa fenda sagital em pelo
menos uma vértebra toracica, visivel na incidéncia antero-posterior,
que ocorre devido a falha na fusdo dos arcos vertebrais anteriores @,
Outras alteragdes incluem espinha bifida oculta, fusdo de vértebras
adjacentes, hemivértebras e dedos fusiformes por encurtamento das
falanges distais ©12.

O embriotoxon posterior, defeito da cdmara anterior do globo ocular,
esta presente na maioria dos casos (80 - 90%), apesar de ser um
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achado relativamente comum em individuos saudaveis (15%) ©2. Ou-
tra alteragao oftalmolégica comum € a hipopigmentacéo difusa da reti-
na, assim como as alteragdes do disco optico. Contudo, o progndstico
visual é globalmente bom ©,

0 atraso do crescimento é frequente nestes doentes, sendo secunda-
rio a esteatorreia, défice vitaminico e/ou alteragdes no eixo GH-IgF1.
Atraso do desenvolvimento psicomotor esta descrito em algumas
criangas ©1213),

O diagnéstico da sindrome de Alagille ¢ feito essencialmente através
das carateristicas fenotipicas e estudo genético, néo estando indicada
a realizagéo de bidpsia hepatica por rotina.

O prognostico é varidvel e depende directamente da gravidade do
envolvimento hepatico e cardiaco, variando a mortalidade entre 17 e
35%, segundo as maiores séries ©'2, As cardiopatias complexas s&o
responsaveis pela maioria dos 6bitos neonatais e a faléncia hepatica
pela mortalidade e morbilidade tardias ©.

Na nossa doente a cardiopatia e o envolvimento renal séo determinan-
tes na morbilidade e prognéstico.
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Um estudo sobre o grau de conhecimento de acidentes em idade pediatria em dois

Centros de Saude de Setubal

Assessment study to ascertain the level of knowledge of accidents in pediatric age in two

health centres in Setubal

Resumo

Introdugao: Os acidentes em pediatria sdo um flagelo mundial evita-
vel, com consequéncias potencialmente devastadoras.

Objetivos: Caraterizar e determinar o grau de conhecimento acerca
de acidentes em idade pediatrica em utentes que acompanharam
criangas as Consultas de Saude Infantil.

Material e métodos: Foram aplicados questionarios em papel nos Cen-
tros de Saude de Setubal (Bonfim — extens&o de Santa Maria, localiza-
do no centro da cidade, e Sdo Sebastido — extenséo de Vale do Cobro,
localizado na periferia da cidade). Existiam varias hipdteses de respos-
ta, sendo apenas uma correcta. A colheita dos dados decorreu entre
1 de Julho e 31 de Agosto de 2009, tendo sido obtidas 151 respostas.
Resultados: Tinham nacionalidade portuguesa 81% dos inquiridos,
sendo 12% brasileiros. Pertenciam ao género feminino em 87% dos
casos. Metade situava-se na faixa etaria dos 26-35 anos. Relativa-
mente a escolaridade: 25% tinham curso superior e 23% o 12° ano.
Tinham filhos em 90% das situagdes, e destes, metade tinham apenas
um. Afirmaram ter tido contacto préximo com acidentes em criangas
31%. Destes acidentes, 53% corresponderam a quedas, seguidos pe-
las queimaduras em 17% dos casos. Cerca de 30% dos acidentados
necessitaram de cuidados hospitalares tendo resultado sequelas em
nove por cento (9%) das situagdes.

Conclusoes: A maioria dos inquiridos demonstrou possuir um razoa-
vel grau de conhecimento acerca destes acidentes, sendo que ocorreu
uma maior adesado ao inquérito por parte dos detentores de um maior
grau académico. As autoras consideram de grande importancia e pre-
méncia a informagdo e o reforgo do ensino de medidas preventivas
sobre acidentes em criancas.

Palavras-chave: acidentes, pediatria, prevengao, sequelas.

Introdugao

Ocorrem anualmente centenas de milhares de 6bitos em idade pedi-
atrica devido a acidentes." Muitas criangas ficam com sequelas per-
manentes e/ou incapacitantes para a vida, refletindo-se a nivel social,
educacional e econémico, através de custos directos ou indirectos
para o individuo, familia e para a sociedade.? Dezenas de milhares de
criangas necessitam de cuidados de saude diferenciados por lesdes
nao fatais'.

Um acidente pode destruir ou obstruir o potencial duma vida, das suas
familias e da sociedade envolvente. Em 2004, aproximadamente 950
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Abstract

Introdution. Accidents in pediatrics are a global preventable issue,
with potentially devastating consequences.

Aim: To determine patients’ companions level of knowledge about the
occurrence and accident prevention in pediatric age in the Child Health
Consultations.

Material and methods: Application of an anonymous and confiden-
tial survey on the children’s companions based on multiple and unique
choice at Setubal Health Centres ( Bonfim — Santa Maria extension, in
fown centre, and Sdo Sebasti&o — Vale do Cobro extension, on the out-
skirts of town). The study included patients’ companions of the above-
mentioned Health Centres, between July 1 and August 21 2009. We
obtained 151 results.

Results: 81% of results were Portuguese people, 12% were Brazilian.
87% were female, half under 26-35 years old and the age group of
18-25 and 36-45 corresponded to 19%. 25% possessed higher educa-
tion and 23% high-school. 90% had children, 50% of these with only
one child. 31% people claimed they had close contact with accidents
in young age where 53% correspond to falling, followed by burning in
17% from this result. 32% led to hospital admission, or hospital care
service. Nine per cent (9%) of these led to wounds and permanent
injuries and from this result, 75% were due to falling.

Conclusion. Most of the survey's participants had a reasonable know!-
edge of accidents in pediatric age. Again, most people who participated
had higher education. The information and reinforcement of preventive
measures in accidents with children to be spread in health centres are
of the utmost importance.

Keywords: accident, pediatric, prevention, injuries.

000 criangas (abaixo dos 18 anos de idade) morreram na sequéncia de
um acidente'. A morte acidental de criangas é, por isso, um crescente
problema de salde publica a nivel mundial que requer atengéo urgen-
te'. Ataxa de dbito secundaria a acidentes na idade pediatrica é cerca
de 3,4 vezes superior nos paises em desenvolvimento relativamente
aos desenvolvidos, salientando-se que ha variagdes dependendo do
tipo de acidente envolvido." Globalmente sé&o afetadas mais frequen-
temente criangas do sexo masculino, excepto nos acidentes devido a
queimaduras, de acordo com o Relatério Mundial para a Prevengao de

1. Médica Assistente Hospitalar de Pediatria Médica (Centro Hospitalar de Setubal)
2. Médica Assistente Graduada de Pediatria Médica (Centro Hospitalar de Setubal)
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Acidentes em Criangas (2008)." Abaixo dos quatro anos de idade, a
taxa de morte é semelhante entre os sexos. Entre os cinco e 0s nove
anos, a taxa de morte do sexo masculino triplica em relagéo a do sexo
feminino e a discrepancia aumenta para 60% entre os dez e os 14
anos de idade. Entre os 15-17 anos, o padrdo torna-se similar ao dos
adultos, sendo que o sexo masculino contribui para 86% destes casos,
particularmente nos paises desenvolvidos.’

Os acidentes rodoviarios continuam a ser a principal causa de morte
e incapacidade temporéria e definitiva em criangas e jovens em Por-
tugal.* Em 2009, as mortes de criangas e adolescentes resultantes
de traumatismos e lesdes em Portugal representaram 10,353 anos de
vida potencial perdida (AVPP - indicador de mortalidade prematura
representando o total de anos n&o vividos por um individuo que morra
antes da idade de esperanga de vida a nascenca), sendo 8,928 AVPP
relacionados com traumatismos n&o intencionais.* Se a taxa de mor-
talidade por les6es em Portugal pudesse ser reduzida para o nivel
da Holanda, um dos paises mais seguros na Europa, estima-se
que 40 (26%) destas mortes poderiam ter sido evitadas.’ Em rela-
¢éo a Sindrome de Morte Stbita do Lactente (SMSL), salienta-se que
esta € a principal causa de mortalidade p6s-natal no primeiro ano nos
paises desenvolvidos®’, excluindo o periodo neonatal.”

Tendo em conta a relevancia do ponto de vista social destes 6bitos po-
tencialmente evitaveis ou da ocorréncia de sequelas graves e incapa-
citantes em criangas com pleno potencial de vida, desenvolvimento e
de futuro produtivos para a sociedade, decidimos realizar este estudo.
Este trabalho surgiu no &mbito do estégio de Cuidados de Saude Prima-
rios a Crianca e ao Adolescente integrado no Internato Complementar de
Pediatria Médica e ocorreu durante os meses de Julho e Agosto de 2009.
Os seus objetivos foram: caraterizar os acompanhantes dos utentes da
Consulta de Saude Infantil dos Centros de Satde do Bonfim (extenséo
de Santa Maria) e de S&o Sebastido (extensdo de Vale do Cobro), em
Setubal, Portugal, e determinar o grau de conhecimento desta populagao
relativamente aos acidentes em idade pediatrica e a sua prevengao.

Material e métodos

Recolheram-se 151 inquéritos aplicados aos acompanhantes dos
utentes das consultas de Saude Infantil de dois Centros de Salde
de Setubal, dirigidos aos seus conhecimentos sobre acidentes e sua
prevencdo em criangas e adolescentes. Esta colheita decorreu de 1
de Julho a 31 de Agosto de 2009. Os dados foram registados e tra-
balhados no programa Microsoft Excel 2007® tendo sido analisados
utilizando estatistica descritiva.

Resultados

Caraterizagdo da populagdo inquirida

Seguidamente apresentam-se no quadro 1 os resultados relativos a
caraterizagdo da populagéo respondente dos inquéritos. Salienta-se
o facto de dez por cento (10%) dos inquiridos néo terem filhos, cor-
respondendo as percentagens de filhos representadas no quadro aos
utentes que tém pelo menos um.
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Quadro 1 « Caraterizagdo da populacao que respondeu ao

inquérito.

Feminino 87
Sexo Masculino 13
Portuguesa 81
Nacionalidade Brasileira 12
Outra 7

< 18 anos 5
18-25 anos 19
26-35 anos 50
fekeks 36-45 anos 19
46-65 anos 5

>65 anos 2

Analfabetismo 1

Ensino primario 3
6° ano 12

Escolaridade 9° ano 21
12° ano 23
Curso profissional 15
Ensino superior 25
1 50
2 36
Filhos B 10
4 &

o) 1

Experiéncia pessoal de acidentes pediatricos

Relativamente a experiéncia de proximidade com acidentes em idade
pediatrica, 31% afirmaram ter tido contacto préximo com acidentes em
criangas. O tipo de acidente vivenciado encontra-se representado na
figura 1 (fig.1):

Figura 1 « Tipo de acidente

Tipo de acidente

@ Pré-afogamento

O Queimadura

B Queda

M Intoxicacao

O Asfixia

O Outro

Do total de acidentes referidos, 53% resultaram de quedas, seguidos
pelas queimaduras em 17% dos casos; 32% do total de acidentados
necessitaram de internamento ou de cuidados hospitalares, tendo re-
sultado sequelas ou lesdes permanentes em nove por cento (9%) dos
casos. As sequelas deveram-se em 75% das situagdes a quedas e
25% resultaram de queimaduras.

Os respondentes foram depois especificamente inquiridos quanto ao
seu conhecimento relativamente a queimaduras, afogamentos/pré-
-afogamentos, transporte em veiculo automdvel, quedas, intoxicagdes,
asfixia e acerca da SMSL.
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Queimaduras

Quando inquiridos sobre o primeiro procedimento a tomar face a uma
queimadura: procederiam & lavagem da mesma com &gua fria, 59%;
contactariam o 112, 19%; tomariam outro tipo de atitudes variadas,
14%; e 5% procederiam a aplicagdo de manteiga no local afetado. Os
inquiridos consideraram mais grave uma queimadura com dleo do que
com agua quente em 89% dos casos. Quanto a preparagéo do banho
da crianga, 47% colocariam inicialmente a agua fria na banheira, 38%
colocariam primeiro a agua quente e 14% consideraram essa ordem
indiferente. Quando inquiridos especificamente, apenas em sete por
cento (7%) dos casos admitiram ja ter experienciado contato préximo
com queimaduras infantis. Estas deveram-se a contacto com: liquidos,
alimentos quentes ou superficies quentes/eléctricas, correspondendo
um terco a cada um destes tipos de queimadura.

Afogamento/pré-afogamento

Em relagéo aos afogamentos, 39% consideraram ser necessario ape-
nas um palmo de agua para poder ocorrer afogamento de uma crianga;
33% consideraram meio palmo e em 20% dos casos referiram serem
necessarios dois ou mais palmos de agua. De salientar que a maioria
aprendeu a nadar entre os quatro e os sete anos de idade. Em cerca
de 50% dos casos referiram utilizar dispositivos de flutuagdo quando
dentro de agua, e 40% nao os utilizam, ndo tendo respondido dez por
cento (10%). Em relacéo aos dispositivos de flutuagao, 48% afirmam
0 seu uso quando dentro de agua; sendo que destes utilizam: braga-
deiras, 27%; colete, 18%; boia, 16%; prancha, um por cento (1%), e
os restantes 38% a conjugacao de varios meios de flutuagéo. Relativa-
mente a conhecimentos de socorrismo, 61% negam ter conhecimen-
tos nesse dominio, referindo possui-los em 30%; néo responderam a
esta questdo nove por cento (9%) dos inquiridos.

Transporte automoével de criangas

Em relagdo a posigdo mais adequada para o transporte de criancas
com idade inferior a 18 meses de forma segura em automével (auto)
os resultados obtidos estéo ilustrados no grafico seguinte (figura 2):

Figura 2 » Opinido sobre a forma de transportar de forma segura
em automével (auto) as criangcas com idade inferior a
Transporte seguro auto < 18 meses

OBanco tras virado
para trds

OBanco tras virado
frente

M@ Banco frente virado
tras/airbag

passageiro desligado
mOutro

ONao respondeu

Do total de inquiridos, admitiram ter transportado uma crianga sem
cinto e/ou cadeirinha, em 21% dos casos. Negaram esta circunstancia
76% dos inquiridos e trés por cento (3%) néo responderam. Segui-
damente apresentamos o grafico relativo as respostas sobre o modo
considerado correto para transportar criangas acima de 12 anos de
idade e/ou acima de 1,5 m de altura (figura 3):

Figura 3 » Opinidao sobre a forma mais correcta de viajar de au-
tomoével com criangas com idade igual ou superior a
12 anos e/ou 1,5 metros (m) de altura.

Criangascom 12 anos ou 1,5 m: como
viajar de automovel

O A frente ou atras com
cinto

3% 4%

E Atrds com cinto

10%

WA frente com cinto

B Outro

@ Nao respondeu

Quedas

Referiram utilizar andarilho 34% dos inquiridos e em 88% dos casos
afirmaram que procediam a colocagéo adequada dos cintos da cadei-
rinha. Cerca de 35% dos inquiridos referiram ter escadas em casa, e
de entre estes, somente cinco por cento (5%) admitiram possuir meios
de seguranga nas escadas, como por exemplo, grades.

Quando inquiridos sobre a largura méxima segura das grades dos ber-
¢os, 34% responderam —6 cm; 36% - 3 cm; 11% — 10 cm; 5% — 20 cm;
2% — 15 cm e 12% n&o responderam.

Relativamente & altura minima adequada das grades dos bercos, 36%
responderam dever ser de 60 cm; 26% - 1 metro; 7% - 120 cm; e 16%
entre 15 e 30 cm.

Quanto a altura minima de seguranga para parapeitos e janelas: 34%
referiram dever ser de 130 cm; 21% - 110 cm; 16% - 100 cm; 3% - 50
cm e 15% responderam que seria de dois ou mais metros.

Intoxicagoes
Relativamente ao local onde guardam habitualmente os medicamen-
tos, 92% referem guarda-los em espagos fechados e em oito por cento
(8%) dos casos em espagos que ndo se encontram fora do alcance
das criangas.

Figura 4 « Opinidao sobre qual o tipo de produtos domésticos
mais perigosos.

Produtos mais perigosos?

1%

3%

W Outros

O Amoniacais

M Lixivia doméstica

M Lixivia doméstica +
amoniacais

OAmoniacais + det.
maa. louca
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Acerca do tipo de produto mais perigoso relativamente a intoxicagdes,
esta representado no grafico abaixo (figura 4):

Quando inquiridos acerca da acomodagéo de produtos n&o alimen-
tares em garrafas de agua, 91% negam utiliza-las para esse efeito,
sendo que seis por cento (6%) admitem que as usam para esse fim.
Em trés por cento (3%) dos casos né&o obtivemos qualquer resposta.
Acerca do local onde se encontra o esquentador em casa, na sua
grande maioria, correspondendo a 92% dos inquiridos, estes referem
que esta localizado na cozinha. Salienta-se que dois por cento (2%)
da populagéo inquirida refere que nao dispde de esquentador e que
os restantes seis por cento (6%) os tém colocados em locais poten-
cialmente perigosos (ex: quarto, anexo, casa de banho, despensa).
Cerca de um quarto dos respondentes (24%) referem nao ter exaustor
no seu domicilio.

Asfixia

Quando questionados sobre 0 seu conhecimento da eventualidade de
asfixia relacionada com balbes, 62% responderam afirmativamente;
34% responderam desconhecer essa possibilidade e quatro por cento
(4%) n&o responderam. Referem guardar sacos de plastico fora do al-
cance de criangas em 80% dos casos, negando o seu devido aprovisio-
namento em 20% das situagdes. Acerca da dimensao limite minima dos
alimentos a oferecer de forma segura a criangas abaixo dos trés anos
de idade consideraram que: em 59% - maior do que 3,2 cm; 14% - su-
perior a 2,1 cm; 15% entre 0,5-1,3 cm e 12% nao responderam. Acerca
da oferta de alimentos de reduzidas dimensdes a criancas abaixo dos
trés anos de idade admitiram ja o ter feito em dez por cento (10%) dos
casos. Cerca de 25% admitiram guardar pilhas em locais acessiveis a
criangas. Quando inquiridos sobre 0s riscos associados a uma eventual
ingestao de pilhas, em 43% dos casos consideraram que poderia ocorrer
queimadura quimica, em 76% das situagdes que poderia surgir asfixia e
73% dos inquiridos consideraram que haveria risco potencial de ocluséo
intestinal relacionada com a sua ingest&o acidental.

Sindrome de morte subita do lactente (SMSL)

Relativamente & SMSL, cerca de 70% consideraram que poderia ocor-
rer no primeiro ano de vida, dez por cento (10%) durante o segundo
ano de vida e os restantes 20% acima dos dois anos de idade. A po-
si¢do correta de deitar o bebé aceite em maior percentagem foi a de
decubito lateral (60%), sendo a posi¢éo de declbito dorsal conside-
rada a mais acertada em apenas 20% das situagdes. Relativamente
ao risco para 0 SMSL, consideram como sendo fatores de risco para
0 seu aparecimento: o tabagismo em casa (69%); a prematuridade
(73%); a utilizagdo de peluches no bergo (53%) e a utilizagdo de um
colch@o mole (42%). Cerca de 60% dos inquiridos desconhecia o facto
de a utilizagdo da chupeta poder ser protetor desta situagéo e apenas
25% consideraram a temperatura fresca do quarto como um fator de
diminuig&o do risco do SMSL.

Discusssao e conclusoes

Analisando a caraterizagao da populacdo estudada, conclui-se que a
maioria das criangas vai acompanhada a consulta por elementos do
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sexo feminino (87%), em que 81% sdo de nacionalidade portuguesa.
Salienta-se o facto de 19% da populagéo estudada serem estrangeiros
imigrantes, reflexo da multiculturalidade e distribuicdo populacional da
cidade de Setubal, particularmente nos ultimos anos. Em 12% dos casos
possuem a nacionalidade brasileira e sete por cento (7%) pertencem a
outras nacionalidades. Pelo facto de as faixas etarias mais frequentes
se encontrarem entre os 26-35 anos de idade (50%) e os 18-25/36-45
(19%), constatamos que a maioria das pessoas que acompanharam es-
tas criangas s@o uma populagéo jovem, em idade eminentemente com
maior fertilidade e taxa de parentalidade. Relativamente a escolaridade,
tém curso superior (25%), 12° ano (23%) e o 9° ano (21%), tendo res-
pondido com ajuda uma pessoa com analfabetismo. Perante este cena-
rio, pensamos que estas pessoas com maior grau de diferenciagdo sdo
as que aderem melhor a este tipo de estudos e tém mais facilidade na
decisao de dar respostas. Em 90% dos casos os respondedores tém fi-
lhos, o que devera caraterizar a populagéo que vai a Consulta de Saude
Infantil por esse mesmo facto. Em relagéo ao nimero de filhos, em 50%
dos casos apenas existe um, o que reflete a tendéncia da nossa socie-
dade e que podera refletir as opgdes e dificuldades econdmicas vividas
no cenario atual desta populagéo.

Em relagao a experiéncia de proximidade de acidentes em idade pedi-
atrica, 31% dos individuos ja as tinham vivido, sendo que os tipos de
acidente mais frequentes foram as quedas (53%) e as queimaduras
(17%). Estes dados demonstram que os acidentes em idade pediatrica
sdo eventos frequentes e potencialmente evitaveis com a utilizagao de
meios e vigilancia adequados. Em 32% destes casos, os respondedo-
res referiram que houve necessidade de internamento ou de cuidados
especiais, 0 que revela a gravidade dos acidentes, sendo que destes,
75% € 25%, respetivamente, foram devidos a quedas e queimadu-
ras. Esta percentagem elevada de situagdes com gravidade revela a
necessidade imperativa de uma interveng@o na educagéo precoce e
permanente da populagéo no geral.

Em relagédo ao grau de conhecimento sobre a primeira atitude a tomar
ap6s queimaduras, concluimos que a maioria (59%) tem conhecimen-
to de que o que deve realizar é lavar com &gua fria contra cinco por
cento (5%) que pensam dever aplicar manteiga no local queimado.
Salienta-se que em 19% dos casos preferem ligar inicialmente para o
112, demonstrando a grande percentagem de dividas existentes na
populagdo. Quanto a gravidade das queimaduras, em 89% dos casos
os respondentes sabiam que é mais grave uma queimadura por 6leo
quente versus cinco por cento (5%) que consideraram ser mais grave
quando causada por agua quente. A percentagem de respostas que
consideravam ser prioritaria a colocacao inicial no banho da crianca de
agua fria foi de 47% versus 38% que referiam a 4gua quente primeiro.
Catorze por cento (14%) consideraram esta ordem indiferente, reve-
lando um conhecimento equilibrado, mas com grande percentagem
de davidas. Oitenta e um por cento (81%) dos inquiridos ja tinham
experienciado queimaduras infantis em contactos proximos, contra
sete por cento (7%) que n&o o tinham vivido de perto. As causas das
queimaduras experimentadas foram equilibradas: liquidos/alimentos
quentes, elétrica e contato com superficies quentes, correspondendo
a um tergo cada uma delas.

Relativamente a utilizagao de andarilho, 60% negam a sua utilizagao e
88% referem apertar os cintos das cadeirinhas de forma habitual, reve-
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lando um conhecimento adequado. Apenas 35% tém escadas no seu
domicilio, sendo que 51% tém dispositivos de protecdo das mesmas,
0 que traduz mesmo assim uma grande taxa de escadas em casa sem
mecanismos protetores para as criangas (43%). Em relacéo a largura
méaxima das grades do berco, 36% consideraram que poderia ter 20
cm, apesar de em 34% dos casos os respondentes saberem que 6 cm
era o valor maximo recomendado. Este dado demonstra um elevado
grau de desconhecimento deste item. A altura minima segura da gra-
de do bergo mais escolhida foi de 60 cm (36%), seguida de 1 metro
(26%), demonstrando o bom grau de conhecimento dos respondentes.
Em relag&o a altura minima dos parapeitos das janelas, 34% conside-
raram que deveria ter mais de 1,3 m e mais do que 1,1 m em 21% dos
casos, correspondendo este Ultimo ao valor correto. Tém assim uma
nog&o muito proxima da seguranga adequada.

Quanto a forma mais segura para transportar uma crianga com ida-
de inferior a 18 meses, 32% dos inquiridos sabiam que os deveriam
colocar no banco de tras e virados para tras, seguido de 28% que os
transportariam no banco de tras virados para a frente. Setenta e seis
por cento (76%) negaram ter transportado alguma vez uma crianca
sem cinto de seguranca. E, contudo, preocupante o facto de 21% te-
rem admitido té-lo feito. Cinquenta e sete por cento (57%) sabem que
podem transportar criangas de 12 ou mais anos e/ou com mais de
1,5 m de altura a frente ou atras com cinto de segurancga colocado.
Consideram de forma correta a idade (66%) e o peso (93%) decisivos
para a escolha adequada duma cadeirinha. Contudo, 40% consideram
erradamente o sexo um fator a ponderar para a escolha, assim como
altura em 83% dos casos.

Trinta e nove por cento (39%) consideram ser necessario um palmo
para uma crianga de afogar, tendo respondido correctamente meio
palmo em 33% dos inquéritos. Salienta-se que nove por cento (9%)
dos inquiridos pensa que seréo necessarios trés ou mais palmos de
profundidade de agua para este tipo de acidente ocorrer. Considera-
mos importante o facto de em 59% dos casos nenhum dos filhos dos
inquiridos saber nadar. As idades mais frequentes para a aprendiza-
gem a nadar foram entre os quatro e os sete anos de idade. Quarenta
e oito por cento (48%) referem utilizar meios de flutuagdo quando as
criangas vao para a praia, tanque ou piscina, mas uma elevada per-
centagem (36%) nega a sua utilizagéo. O meio flutuante mais utilizado
foi a bragadeira (27%) seguido de colete (18%) ou boia e bragadeira
em conjugacdo (18%). Um dado muito relevante é o facto de 61%
dos respondentes negarem ter conhecimentos de socorrismo e/ou re-
animagao, pretendendo as autoras salientar a sua importancia para a
redugéo da morbimortalidade das criangas sujeitas a pré-afogamento.
Noventa e dois por cento (92%) referem guardar medicamentos em lo-
cal fechado, 84% consideram como sendo os produtos mais perigosos
a lixivia doméstica e os detergentes amoniacais, sendo que apenas
um por cento (1%) consideram perigoso o detergente da maquina da
louga, traduzindo o desconhecimento do potencial risco deste produto.
Em 91% dos casos negam guardar produtos n&o alimentares em gar-
rafas de agua e em 92% das situagdes tém esquentador na cozinha,
sendo de destacar, contudo, o facto de terem sido descritos respeti-
vamente um caso em que este se encontra no quarto, dois casos em
anexos e um numa casa de banho. Constata-se assim a gravidade
duma possivel intoxicagdo com monoxido de carbono nestas situa-

coes. Cerca de 76% dos respondentes dizem dispor de exaustor no
domicilio, o que reduz potenciais riscos de intoxicagao.

Em 62% dos casos ja tinham ouvido falar de situagdes de asfixia re-
lacionada com bal6es, sendo que 76% indicam guardar os sacos de
plastico em locais inacessiveis as criangas e 59% indicam que s ddo
a criangas com idade inferior a 3 anos alimentos com mais de 3,2
cm de diametro, traduzindo um bom grau de conhecimento. Em 87%
das situagdes negam ter oferecido alimentos de dimensdes reduzidas
a criangas com menos de trés anos de idade e 72% dizem guardar
pilhas em local inacessivel a criancas. Em relagéo a ingestéo acidental
de pilhas: 76% conhecem o risco de asfixia, 43% conhecem o risco de
queimadura e 73% o risco de oclus&o intestinal associado.

Quanto ao sindroma de morte subita do lactente (SMSL), a grande
maioria (68%) dos respondentes sabia que é uma situagdo que ocorre
no primeiro ano de idade, seguida de 11% que consideravam poder
ocorrer até ao segundo ano de vida. Ja em relagdo a posigao correta
para deitar o bebé, mantém-se o mito de que a posi¢do mais apropria-
da é posiciona-lo de lado (59%), e apenas em 19% dos casos demons-
traram adoptar o posicionamento adequado face aos conhecimentos
atuais, em decubito dorsal. Apenas cinco por cento (5%) colocavam o
bebé de barriga para baixo. Destacamos que os fatores de risco para
a SMSL: tabagismo (69%), utilizac&o de peluches no berco (53%), uti-
lizag&o de colchdo mole (42%) e a prematuridade (73%) foram identifi-
cados como causas de risco elevado. Ja os respondentes consideram
na maioria: que a utilizagdo da chupeta n&o é um fator protetor (61%);
que um quarto fresco ndo aumenta o risco do SMSL (51%) e que ser
do sexo feminino ndo aumenta este risco (70%). No geral demonstram
possuir um bom conhecimento deste item, apesar de apresentarem
algumas duvidas.

Uma consideragdo fundamental neste estudo e que se deve ter em
conta é o facto de a maioria da populagao respondedora ter curso su-
perior ou 0 12° ano como grau de escolaridade. Sendo assim, conhe-
cendo o contexto social desfavoravel da cidade de Setubal, pensamos
que os bons resultados obtidos nalgumas variaveis se podem dever a
um viés populacional, visto que a populagdo que participou no estudo
poderd ndo corresponder proporcionalmente a populagéo abrangida
por estes Centros de Satde. Uma forma de poder melhorar esta ques-
tao no futuro sera realizar um estudo em que se selecionem elementos
no mesmo numero com o0 mesmo grau de escolaridade.

Outro ponto a ter em conta é o facto de que, apesar de os inquéri-
tos terem sido anonimos e preenchidos pelo préprio, com excecéo do
respondente analfabeto, as pessoas tém na generalidade o receio de
serem julgadas e de o anonimato ndo ser devidamente respeitado.
Isto podera ter tido influéncia directa em determinadas respostas que
poderéo ter sido escolhidas em fungao do que outrem poderia pensar
e ndo em relagéo as praticas e atitudes habituais efetivas da pessoa
respondente.

Uma critica que colocamos é o facto de o inquérito ter sido muito ex-
tenso e complexo particularmente para elementos com menor grau
académico. Eventualmente um inquérito de dimensdes mais reduzidas
e mais dirigido poderia ter uma menor taxa de ndo resposta em certas
perguntas, também com reducéo de eventuais viezes.

As autoras consideram que estudos semelhantes deveriam ser re-
alizados a nivel nacional e internacional, de modo a poder aferir 0
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conhecimento das populagdes e das suas necessidades para ac-
¢Oes de formagdo e medidas de intervengdo junto da comunidade
no sentido de prevenir os acidentes na idade pediatrica e as suas

potenciais consequéncias devastadoras. Consideram extremamente

gratificantes os resultados praticos obtidos com este estudo, tendo-
-se conseguido atingir uma maior sensibilizagdo do pessoal de satde
e da populagéo por ele abrangido assim como pelos utentes que 0s

frequentam regularmente.
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ARTIGOS ORIGINAIS

Desparasitagao... preventiva ou excessiva?

Deworming...preventive or excessive care?

Resumo

Objetivos: A Organizagdo Mundial de Saude estima que mais de 2
biliées de pessoas em todo 0 mundo sofram de doenga cronica devido
a parasitas intestinais e preconiza programas comunitarios de des-
parasitacdo para diminuir as parasitoses intestinais e as suas conse-
quéncias. Em Portugal, poucos tém sido os estudos epidemioldgicos
realizados, sendo a desparasitagéo efetuada sem orientagdes formais
sobre aplicabilidade, posologia e frequéncia. Com o presente trabalho
pretende-se rever a evidéncia existente em relagéo aos beneficios da
realizagdo da desparasitagdo com anti-helminticos.

Fontes de dados: PubMed, bases de dados de Medicina Baseada na
Evidéncia e index de Revistas Médicas Portuguesas.

Métodos de reviséo: Pesquisa de normas de orientagdo clinica, revi-
sOes sistematicas, meta-analises, ensaios clinicos nas linguas portu-
guesa, espanhola, inglesa e francesa, publicados entre janeiro/2005 e
dezembro/2010 com os termos MeSH anthelmintic(s), helminthiasis e
intestinal diseases, parasitic, e os DeCS parasitos, helmintos e anti-hel-
minticos. Os artigos foram classificados segundo a Taxonomia SORT.
Resultados: N&o foram encontrados artigos com os critérios de pes-
quisa iniciais. Procedeu-se a uma reformulagéo da metodologia para
incluir artigos em paises de alta prevaléncia de infecdo (paises em
desenvolvimento). Assim, foram encontrados 143 artigos, tendo-se in-
cluido sete na andlise (duas meta-analises, duas revisoes sistematicas
e trés ensaios clinicos).

Conclusdes: Ndo existem estudos acerca dos beneficios da despa-
rasitagdo em populagdes com baixa prevaléncia de infecdo. Os dados
encontrados relativamente aos paises em desenvolvimento permitem
afirmar que a desparasitagéo pode, em algumas circunstancias, trazer
beneficio em relagdo ao aumento de peso, valores de hemoglobina e
diminui¢&o da incidéncia de diarreia nas criangas (SOR C). Nao exis-
tem dados consensuais acerca da sua relagdo com o desenvolvimento
estaturo-ponderal e atingimento do potencial cognitivo.

S&o necessarios estudos metodologicamente idénticos e realizados
noutros contextos epidemiolégicos para testar adequadamente esta
hipotese. Devido a grande diferenca entre populagdes, a aplicabilidade
das conclusdes na nossa populagao é limitada.

Palavras-chave: anti-helmintico(s), helmintiases e doenga intestinal
parasitaria.

Introdugéao

As parasitoses intestinais representam um problema de salde publi-
ca a nivel mundial de dificil solugdo. Segundo a Organizagdo Mun-
dial de Satde (OMS), mais de 2 bilides de pessoas em todo 0 mundo
sofrem de doenga crénica devido a parasitas intestinais.! Estes sao

Joana Amorim, Joana Silva Monteiro

Abstract

Goals: The World Health Organisation estimates that more than 2 bil-
lion people around the world suffer from a chronic condition due to
intestinal parasites and, therefore, promote community-based deworm-
ing programmes. In Portugal, country of low prevalence of infection,
there are few epidemiologic studies concerning this subject and doc-
tors recommend deworming without having guidelines about their ap-
plicability, frequency and dosage. The purpose of this research is to
review the existing evidence concerning the benefits of deworming with
anthelmintic drugs.

Data source: Pubmed, evidence based medicine databases and “In-
dex de Revistas Médicas Portuguesas’.

Review methods: The search included practice guidelines, system-
atic review, meta-analysis and randomized controlled trials in English,
Spanish, French and Portuguese, published between January/2005
and December/2010, using the MeSH words anthelmintic(s), helmin-
thiasis and “intestinal diseases, parasitic”. The articles were evaluated
using American Family Physician’s SORT Taxonomy.

Results: We found no articles matching the initial data search criteria.
We rethought our methodology and included articles from developing
countries (with high prevalence of infection), having found 143 articles,
of which seven (two meta-analysis, two systematic reviews and three
clinical trials) were included in the analysis.

Conclusions: There isn't any evidence concerning the benefits of de-
worming in countries with low prevalence of infection. The data found
regarding countries of developing countries suggests that deworming
may, in particular settings, bring some benefits concerning weight gain
and growth, haemoglobin values and diarrhoea duration in children
(SOR C). There isn’t consensual data relative to benefits in cogni-
tive development and learning. More large scale studies with identical
methodology are needed, especially in different epidemiological con-
texts, to adequately test this hypothesis. Due to the huge difference
between populations, the applicability of the conclusions of these stud-
ies to our population is very limited.

Keywords: anthelmintic(s), helminthiasis and ‘intestinal disease, para-
sitic”.

transmitidos por via fecal-oral e podem sobreviver muitos anos no tra-
to gastrointestinal dos portadores. A infe¢do pode ser assintomatica
ou manifestar-se com dor abdominal, vémitos e/ou diarreia, perda de
peso e prurido anal, entre outros sintomas, dependendo do parasita
em causa.?®
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A frequéncia da infegéo relaciona-se com pobreza, falta de higiene e
de condigdes sanitarias, fornecimento inapropriado de agua, ineficacia
dos servigos de saude, climas tropicais hiimidos e falta de educagéao
para a saude, sendo por isso mais prevalente em regides tropicais e
sub-tropicais da Africa Subsariana, Asia e América Central *

Ainfegao cronica por estes parasitas pode ter efeitos prejudiciais, no-
meadamente anemia, ma nutri¢&o, alteragdes no crescimento, atraso
do desenvolvimento intelectual e cognitivo e défices educacionais? **.
Por este motivo, considera-se que as criangas em idade pré-escolar e
escolar devam ser o principal alvo do tratamento anti-helmintico. Este
tratamento consiste na utilizacdo de benzimidazdis e tem por objetivo
a remogao dos parasitas adultos do trato gastro-intestinal.®

A OMS preconiza programas de desparasitagdo comunitarios dirigidos
a paises com elevada prevaléncia de infe¢éo (paises em desenvol-
vimentos).” Em Portugal, pais considerado ndo endémico,® poucos
tém sido os estudos de prevaléncia efetuados. Os estudos existentes,
realizados exclusivamente na populagéo em idade infantil e com meto-
dologia heterogénea, demonstraram prevaléncias de helmintiases que
variam entre 0,1 e 19,5%, as quais tém sofrido uma redugao ao longo
dos ultimos anos.*" De acordo com estes estudos, os parasitas mais
prevalentes na populagdo portuguesa séo o Ascaris lumbricoides, En-
terobius vermicularis e Trichuris trichiura, verificando-se, concomitan-
temente, uma elevada taxa de infe¢éo pelo protozoario Giardia lamblia
(2,2 - 16,0%) que parece manter-se prevalente ao longo do tempo.
Empiricamente, constata-se que a desparasitagéo em Portugal é uma
pratica frequente, efetuada de forma irregular, oportunistica, com in-
tuito preventivo e periodicidade variavel, sem ter por base orientagtes
formais sobre a sua aplicabilidade, posologia ou frequéncia. A corro-
borar esta informacéo estdo os dados do Infarmed™, que revelam que
o0s antiparasitarios foram responsaveis por gastos de 1 804 813€ ao
Servico Nacional de Satude em 2009, tendo sido o albendazol o octo-
gésimo terceiro farmaco com maior nimero de embalagens vendidas
em Portugal.

Com o presente trabalho pretende-se rever a evidéncia existente em
relagdo aos beneficios da realizagdo da desparasitagdo com anti-
-helminticos.

Métodos

Foi realizada uma pesquisa na PubMed, em bases de dados de Me-
dicina Baseada na Evidéncia (Clinical Evidence, National Guidelines
Clearinghouse, National Health Service, Cochrane, Bandolier, DARE)
e no Index de Revistas Médicas Portuguesas de normas de orienta-
cao clinica (NOC), meta-analises (MA), revisdes sistematicas (RS) e
estudos originais nas linguas portuguesa, espanhola, inglesa e fran-
cesa, publicados entre janeiro de 2005 e dezembro de 2010. Foram
utilizados os termos MeSH anthelmintic(s), helminthiasis and “intesti-
nal disease, parasitic” € os termos DeCS parasitos, helmintos e anti-
-helminticos.

Os critérios inicialmente utilizados para a inclus&o de artigos na pre-
sente revis&o foram os seguintes:

- populagdo: individuos de médio risco residentes em paises com bai-
xa prevaléncia de infeg&o;

100

- intervencgdo e comparagao: utilizagéo de anti-helminticos para despa-
rasitacédo néo eletiva versus néo utilizagdo de anti-helminticos, com ou
sem utilizagdo de placebo;

- resultados: alteragdo na morbilidade causada pelas parasitoses/be-
neficios de saude dos individuos.

Foram excluidos estudos em populagdes de gravidas e imunodeprimi-
dos, populagdes de imigrantes de paises endémicos, ou outros estu-
dos referentes a parasitoses por agentes pouco comuns na populagéo
portuguesa.

Né&o foram encontrados quaisquer estudos em populagdes pertencen-
tes a paises com baixa prevaléncia de infegéo.

Para responder a questéo inicialmente proposta, as autoras optaram
por reformular a metodologia incluindo estudos em paises de elevada
prevaléncia.

Os artigos encontrados foram classificados utilizando a escala Stren-
ght of Recommendation Taxonomy (SORT) da American Family Phy-
sician (AFP) quanto a sua qualidade, nivel de evidéncia e forga de
recomendagao.

Resultados

Da pesquisa efetuada foram encontrados 143 artigos. Destes, foram
excluidos 136 artigos (134 por ndo cumprirem os critérios de incluséo
e dois por serem repetidos). Obtiveram-se, desta forma, sete artigos,
entre os quais duas meta-andlises, duas revisdes sistematicas e trés
ensaios clinicos cujas carateristicas se encontram resumidas no Qua-
dro I.

Os artigos encontrados sdo, de seguida, referidos de acordo com o
resultado avaliado.

Desenvolvimento estaturo-ponderal

Todos os estudos encontrados, exceto um (Gulani, 2007), tinham por
objetivo (primério ou secundario) a avaliagédo do efeito da desparasita-
¢do no crescimento e no ganho ponderal. A meta-analise da Cochrane
(Taylor-Robinson, 2007)' verificou que as criangas tratadas com uma
dose Unica de anti-helmintico tiveram um maior ganho ponderal com-
parativamente as que ndo receberam o farmaco. No entanto, estes
resultados s&o provenientes de estudos com intervengdes e metodolo-
gias muito variaveis, sendo que em alguns a diferenca foi significativa
e em outros ndo se verificou qualquer diferenga. Nos estudos com
multiplas doses de anti-helminticos, a diferenga entre o grupo ativo
e o de controlo foi variavel, com tendéncia para favorecer a interven-
cao. Estes dados permitiram aos autores concluir que 0s programas
de desparasitagdo comunitaria podem contribuir para um maior ganho
ponderal, em algumas circunstancias mas ndo em outras, acrescen-
tando que n&o existe evidéncia do critério estar relacionado com a
prevaléncia ou intensidade de infegao.

Uma outra meta-anélise (Hall, 2008) demonstrou existir uma diferenca
estatisticamente significativa no peso corporal dos individuos (criangas
entre 1 e 16 anos) tratados com albendazol e/ou mebendazol quando
comparados com os controlos, ndo se verificando, no entanto, efei-
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Quadro | » Resultados (meta-analises, revisdes sistematicas, ensaios clinicos)

- NIiVEL DE
REFERENCIA EVIDENCIA
Meta-analise
34 ensaios clinicos randomizados ou quasi- f il
Taylor-Robinson randomizados q Certos desparasﬂgqte;s utilizados em .
DC et al programas comunitarios podem ser eficazes NE 2
N=47823 criancas 0-16 em relacdo ao aumento de peso em algumas
(2007)" Estudos heterogéneos.com intervengdes circunstancias. O efeito na desempenho
variaveis. escolar e na capacidade cognitiva permanece
or esclarecer.
Outcomes: avaliagao estaturo-ponderal, P "
desempenho escolar e cognigéo.
Meta-analise.
Hall A. et al 19 ensaios clinicos. Cor_’npargdo com os’controllos, o_tra.tamento
. N= 40579 criangas 1- 16 anos. da infegédo por nematodes mtefs_tma_ls NE 3
2008)? pode levar a um aumento significativo do
( ) Estudos heterogéneos.com intervengoes peso das criangas. N&o houve diferenca
variavels. estatisticamente significativa nos niveis de
Outcome: avaliacdo estaturo-ponderal e nivel ~ hemoglobina.
de hemoglobina.
Reviséo sistematica.
Gulani A. ef al 14 Ensaios clinicos controlados e
’ randomizados . Administrag&o por rotina de anti-helminticos:
(2007)® N= 7829 criangas e adultos. resulta num aumento marginal do valor de NE 3
Estudos heterogéneos com intervengdes hemoglobina (1,71g/L; p<0,001).
variaveis.
Outcome: nivel de hemoglobina
Criancas em idade pré-escolar devem ser
Revisdo sistematica. rggulafment_e de;pgrgsitad_as q_uando a
Albonico M. ef al N= 19159; 0-12 anos. situagéo epidemioldgica o justifica.
. . - esultados inconsistentes quanto ao
Estudos heterogéneos com intervencdes Resultados i istent t
(2008)* variaveis 9 ¢ efeito da desparasitagdo comunitaria no NE 2
’ o desenvolvimento estaturo-ponderal. O impacto
Outcome: avaliagéo estaturo-ponderal; no desenvolvimento mental, motor e da
desenvolvimento cognitivo. linguagem devera ser confirmado e testado
em diferentes contextos epidemioldgicos.
Ensaio clinico randomizado comunitario por L
. clusters sem ocultagao. A desparasitacao semestral como parte de
Awasthi S. et al - i um programa comunitario de desparasitagao
(2008)° N=3975 criancas 1-5 anos. em bairros urbanos no norte da india NE 3
Tratamento 6/6 meses. encontra-se associada a um aumento
Follow up 2 anos. substangial dz p;so (35%; r?=10'”|) err: i
Outcome: Avaliagao estaturo-ponderal. e R e
Ensaio clinico randomizado duplamente cego.
Eate estudo om criangas o moSIOL AT N
s i ignificativ i
(2009) Follow up 36 semanas. comunitariano desenvolvimento antropométrico
Outcome: avaliagdo estaturo-ponderal e nivel nem no aumento no nivel de Hg.
da hemoglobina.
Ensaio clinico randomizado duplamente cego.
SurD. et al _ " I -
N=702 criangas 2-5 anos Adesparasitagéo periédica promove o aumento NE 2
(2005)” Follow up 9 meses ponderal e dimin(L)Ji a incidéncia de diarreia nas
Outcome: avaliagdo peso e incidéncia de criangas [RR 1.3%; (1,07-1,53); NNT 125].
diarreia

to na estatura.'® Foram encontrados outros dois ensaios clinicos que
corroboram estes achados, demonstrando um ganho ponderal estatis-
ticamente significativo com o tratamento. O primeiro, um ensaio clinico
randomizado duplamente cego (Sur, 2005), demonstrou existir uma
diferenca estatisticamente significativa no desenvolvimento ponderal
das criangas tratadas com duas doses de albendazol com um intervalo
de 6 meses, mantida apds 3, 6 e 9 meses de reavaliagdo (p <0,01)."
Outro ensaio clinico randomizado (Awasthi, 2008), que estudou o efei-

to do tratamento comunitario com administragéo de albendazol semes-
tralmente a criangas em idade pré-escolar, demonstrou que o grupo
tratado, apesar de ndo apresentar diferengas em termos de estatura,
teve um ganho ponderal de 35%, correspondente a 1 kg ao longo de 2
anos, sendo esta diferenga estatisticamente significativa. '

Apesar destes valores, uma revisao sistematica (Albonico, 2008), que
incluiu estudos em criangas de varios paises, demonstrou resultados
inconsistentes no que diz respeito ao desenvolvimento estaturo-pon-
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deral.® Nesta revisdo, foram incluidos estudos muito heterogéneos,
com protocolos de tratamento com anti-helminticos de frequéncia e
dose variavel, o que limitou as conclusdes da revisdo. Finalmente,
um ensaio clinico realizado numa populag&o rural do Bangladesh, em
criangas entre os 3 e 15 meses (Goto, 2008), com administragdo de
secnidazol (antigiardia), secnidazol e albendazol ou placebo, ndo de-
monstrou haver diferengas antropométricas estatisticamente significa-
tivas entre estes grupos.?

Valor de Hemoglobina

Foram poucos os estudos que avaliaram o impacto do tratamento com
anti-helminticos nos valores de hemoglobina e, indiretamente, na pre-
valéncia de anemia. Apesar de, em alguns estudos (Hall, 2008 & Goto,
2008), ndo se ter demonstrado uma diferenca estatisticamente signifi-
cativa entre os valores de hemoglobina de criangas tratadas com ben-
zimidazdis, '® 2 foi encontrada uma revisdo sistematica (Gulani, 2007)
que mostrou existir um aumento marginal do valor de hemoglobina
(1,71 g/L; p <0,001) nos grupos tratados com anti-helminticos, o que,
inferem os autores, poderia levar a uma redugdo de anemia entre 5 a
10% (segundo os valores cut-off da OMS). Esta revisao incluia estudos
com populagdes e intervengdes heterogéneas, o que limitou as suas
conclusdes."”

Desempenho escolar e desenvolvimento cognitivo

Uma revisdo sistematica (Albonico, 2008) concluiu que as criangas
em idade pré-escolar parecem beneficiar do tratamento regular com
anti-helminticos em locais onde a situag&o epidemioldgica o justifique
(paises endémicos) e que os efeitos da desparasitagédo no desenvol-
vimento cognitivo e desempenho escolar deverdo ser testados em di-
ferentes contextos epidemiolégicos.'® Apesar destes dados, a revisdo
da Cochrane (Taylor-Robinson, 2007) afirma n&o ter sido demonstrado
qualquer beneficio nos estudos incluidos e que o efeito da despara-
sitacdo na fungdo cognitiva e no desempenho escolar continua por
esclarecer.'

Morbilidade

Um ensaio clinico randomizado duplamente cego, realizado em crian-
cas numa comunidade urbana da india (Sur, 2005), demonstrou que
a administracdo de duas doses de albendazol num periodo de seis
meses levou a redugéo do nimero de episddios de diarreia em com-
paragdo com o grupo controlo (RR'=1.3%; NNT? =125)."

Né&o foram encontrados estudos com dados referentes a outros tipos
de morbilidade aguda.

Conclusao

Os dados encontrados relativamente aos paises em desenvolvimento
| alta prevaléncia de infe¢do (correspondentes a regides endémicas

para_muitos dos parasitas) permitem afirmar que a desparasitagao

1. RR = Risco Relativo;
2. NNT = Numero necessario tratar = numero de individuos que é necessario
tratar para reduzir um caso de morbilidade.
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pode, em algumas circunstancias, trazer beneficio em relagdo ao au-
mento de peso, valores de hemoglobina e diminuicdo da incidéncia de
diarreia nas criangas (SOR C). No que diz respeito ao des<?>. RR =
Risco Relativo;envolvimento e atingimento do potencial cognitivo, ndo
existem dados consensuais, ndo sendo possivel fazer uma recomen-
dagao. Devido a grande heterogeneidade dos estudos encontrados e a
variabilidade das intervengdes, concluimos que sdo necessarios mais
estudos de larga escala, com metodologias idénticas e realizados nou-
tros contextos epidemioldgicos e em outras faixas etarias para testar
adequadamente esta hipotese.

Para além da baixa evidéncia dos resultados obtidos, ndo foram en-
contrados estudos acerca dos beneficios da desparasitagdo em po-
pulagdes de paises desenvolvidos / baixa prevaléncia de infe¢éo, pelo
que as conclusdes do presente estudo derivam de dados indiretos, em
populagdes com carateristicas diferentes da nossa.

Desta forma, a aplicabilidade das conclusdes destes estudos na nossa
populagdo é muito limitada.

Discussao

Segundo a OMS (2002), s@o reconhecidas trés estratégias para o con-
trole das helmintiases: prescricdo universal de anti-helminticos em to-
dos os elementos da comunidade, independentemente do sexo, idade,
estado de infegdo ou carateristicas sociais; prescrigdo dirigida a um
dado grupo-alvo considerado de risco, definido pela idade, sexo, nivel
socio-econdmico ou outras carateristicas; e prescri¢éo seletiva de anti-
-helminticos apenas perante diagnéstico presumivel ou confirmado de
infe¢do. Desta forma, sdo as carateristicas da comunidade que deter-
minam qual destas intervengdes sera mais apropriada.

As comunidades s&o, entdo, definidas tendo por base a prevaléncia
cumulativa e intensidade de infecéo, dividindo-se em trés tipos: areas
de alta prevaléncia e alta intensidade de infe¢éo; areas de elevada pre-
valéncia e baixa intensidade de infegao; e areas de baixa prevaléncia
e baixa intensidade de infe¢éo (Quadro Il).

Quadro | * Carateristicas da comunidade (OMS 2002)®

CARATERISTICAS DA
COMUNIDADE

INTERVENGOES

INTERVENGOES

EM ESCOLAS NA COMUNIDADE

Prevaléncia > 70% ou Tratamento
Infegdes graves > direcionado ;rse::nn;eﬁr::tg
10% 2-3 vezes/ ano ) o
Prevaléncia 50 -70% - idade pré-
ou Tratamento escolar
direcionado - mulheres em
Infegbes graves < 1 vez/ ano idade fértil
10%
Prevaléncia < 50%
ou

5 Tratamento seletivo
Infegbes graves <

10%




Na primeira, preconiza-se o tratamento de criangas em idade escolar,
com uma frequéncia de duas a trés vezes por ano, enquanto na segun-
da o tratamento devera ter frequéncia anual. Em ambos os casos,
deverd ainda ser efetuado o tratamento sistematico de crian-
¢as em idade pré-escolar e mulheres em idade fértil, segundo
a OMS. Nas comunidades de baixa prevaléncia e baixa intensi-
dade de infec¢do, o tratamento esta indicado somente em casos
presumiveis (com clinica sugestiva) ou confirmados (ap6s realizagéo
de exame das fezes ou observagéo direta dos parasitas causadores
de doenca).

Em Portugal, tal como referido anteriormente, os estudos epidemiolo-
gicos sobre as helmintiases s@o escassos, estimando-se uma preva-
|éncia de infegdo entre 0,1 € 19,5%. Para além disso, nos Ultimos trinta
anos verificou-se uma melhoria das condigdes de saneamento, o que,
muito provavelmente, contribuiu em grande parte para esta diminui-
¢do. Segundo dados recentes da OMS’, Portugal é considerado um
pais ndo endémico para as helmintiases (prevaléncia inferior a 50%).
Com base nestes dados, assumimos que, em Portugal, devera reco-
mendar-se uma desparasitacéo seletiva, dirigida a casos de infe¢éo
presumivel ou confirmada.

Em relag&o a este tema, outros fatores devem ser considerados.

Os farmacos anti-helminticos, apesar de seguros, ndo séo completa-
mente isentos de efeitos laterais, pelo que a sua utilizagéo deve ser
ponderada. A questéo do seu custo, ja referida anteriormente, é tam-
bém um fator a ter em conta, visto a atual situagdo econdmica e a
incerteza dos beneficios do tratamento. As resisténcias ao tratamento
provocadas pelo uso em larga escala destes farmacos comega a surgir
na populagéo animal, embora, no caso da utilizagdo em humanos, esta
situag&o ainda ndo constitua um problema.

Os defensores da hipotese da higiene argumentam que, no que diz
respeito a resposta imunoldgica, a estimulagéo do sistema imunitario
por parasitas, entre outros agentes, podera proteger o hospedeiro do
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desenvolvimento de doengas inflamatérias estimulando uma resposta
imune Th1 e reduzindo respostas Th2 potencialmente alérgicas. As-
sim, devido a uma exposigéo reduzida a agentes infeciosos em paises
desenvolvidos, podera explicar-se 0 aumento de doengas alérgicas e
autoimunes nestes (Romagnani, 2004), o que podera constituir um ar-
gumento em detrimento da desparasitagéo.?'

Dada a escassez de estudos em Portugal e pelo facto dos existentes
se realizarem em meios maioritariamente urbanos e nao englobarem
populagdes imigrantes de elevado risco, admite-se a possivel existén-
cia de focos endémicos e/ou epidémicos em determinados pontos do
pais, 0 que poderia levar a repensar a estratégia de desparasitacéo
seletiva. Para além disso, o incremento das viagens intercontinentais
verificado na Ultima década pode ter contribuido para a importagao de
parasitoses proprias de outras regiées do mundo. No entanto, mesmo
numa situagdo semelhante de possivel indicagdo para desparasitar,
nao ha evidéncia inequivoca da prevaléncia de infegdo ser um critério
para realizar tratamento.

Nos estudos consultados, verificou-se uma elevada prevaléncia de
infe¢do por Giardia lamblia, que, segundo estudos nacionais, se tem
mantido estavel ao longo dos Ultimos anos. Sabe-se ainda que este
protozoario ndo é eliminado pela toma de anti-helminticos em dose
Unica, esquema este de frequente utilizagdo. Isto leva-nos a refletir
sobre qual o papel deste microrganismo no panorama de parasitoses
intestinais no nosso pais.

Sendo a definicdo de atividade preventiva a aplicagdo de medidas
eficazes baseadas em evidéncia cientifica com vista a obtencéo de
beneficios de saude (promogao de saude, prevencdo da doenga e das
suas complicagdes) parece-nos, com base no presente estudo, que a
desparasitagdo podera ndo ser merecedora deste titulo, pela auséncia
de evidéncia encontrada. A atitude aconselhada sera de ponderar ris-
cos e beneficios do tratamento e discuti-lo com os doentes, tendo em
conta a incerteza da eficacia desta atitude terapéutica.
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The oncology patient in a the Pediatric Intensive Care Unit
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Resumo

Introdugdo: A mortalidade em doentes oncolégicos com necessidade
de cuidados intensivos é elevada e a instituigdo precoce de terapéutica
melhora o prognostico.

Objetivos: Caraterizar os internamentos de doentes oncoldgicos, por
motivos médicos, num Servico de Cuidados Intensivos Pediétricos.
Avaliar a sua evolugdo e determinar fatores de progndstico.

Material e Métodos: Estudo observacional com colheita retrospeti-
va de dados. Critérios de inclusdo: doentes com patologia primaria
do foro oncolégico, admitidos no Servigo de Cuidados Intensivos por
causa médica, de 2003 a 2014. Analisaram-se variaveis demogréfi-
cas, tipo de neoplasia, motivo de admisséo, mortalidade, ocorréncia
de complicagdes e técnicas de suporte utilizadas. Compararam-se as
variaveis acima referidas nos falecidos e sobreviventes.

Resultados: Ocorreram 103 internamentos, sendo a mediana de ida-
de de 7 anos (P, 2; P, 12 anos), 63% eram do género masculino.
As neoplasias mais frequentes foram: leucemias (40%), tumores do
sistema nervoso central (20%) e linfomas (19%). Os principais motivos
de internamento foram choque sético (n=27), risco de lise tumoral
(n=11) e status convulsivo (n=10). As faléncias de 6rgdo mais frequen-
tes foram: respiratéria (50%), hematoldgica (41%) e cardiaca (40%) e
metade dos doentes tiveram faléncia multiorganica.

A mortalidade foi de 17,5%. Os falecidos apresentaram idade inferior a
dos sobreviventes, mais disfuncdo de qualquer 6rgao, faléncia multior-
ganica, ventilagdo invasiva e suporte cardiovascular. As variaveis inde-
pendentes para o 6bito foram: disfungéo hepatica (OR: 224), disfuncéo
neurolégica (OR: 38) e idade (OR: 0,74).

Concluséo:

Os fatores que pareceram contribuir para pior prognéstico foram a dis-
funcéo hepatica, disfungao neuroldgica e a idade mais jovem.
Palavras-chave: Oncologia; Pediatria; Cuidados Intensivos Pediatricos

Introdugéao

A doenca oncoldgica € a principal causa de morte n&o acidental em
criangas apds o primeiro ano de vida'?. A sua incidéncia anual global
permanece estavel em torno de 18,9/100 000 dos 0-19 anos®.

Nas duas Ultimas décadas verificou-se um aumento significativo da
sobrevida da crianga com doenga oncologica devido a intensificagdo
das estratégias de tratamento multimodal e a otimizagao do tratamento
de suporte. Segundo os ultimos dados publicados a taxa de sobrevida

Abstract

Introduction: The overall mortality of the paediatric oncologic patients
who require intensive care is high. Early onset of appropriate treatment
improves outcome for children with oncologic diagnoses.

Objectives: To characterize the medical admissions of oncologic pa-
tients in our Paediatric Intensive Care Unit, evaluate their outcome and
possible risk factors.

Material and methods: Observational, retrospective study during a
12 year period (2003-2014). Inclusion criteria: patients with primary
oncologic disease admitted to the Pediatric Intensive Care Unit for
medical reasons. Variables analyzed: demographic, type of neoplasia,
admission reason, mortality, complications and supportive techniques.
The variables were compared on the survivors and the deceased ones.
Results: A total of 103 patients were identified. The median age
was 7 years (P25 2years; P75 12 years). The most frequent cancers
were Leukaemia (40%), Central Nervous System Tumors (20%) and
Lymphoma (19%). The most frequent indications for PICU admission
were septic shock (n=27) followed by tumor lysis syndrome risk (n=11)
and status epilepticus (n=10). The most frequent organ failures were
respiratory (50%), hematologic (41%) and cardiac (40%). Half of the
patients had multiorgan failure. Overall mortality was 17.5%. The de-
ceased ones were younger, had higher rates of organ and multiorgan
failure, and required more respiratory and cardiovascular support. The
independent variables for death occurrence were: hepatic dysfunction
(OR: 224), neurologic dysfunction (OR: 38) and age (OR: 0.74).

Conclusion: The factors that seem to contribute for unfavorable prog-
nosis were hepatic dysfunction, neurologic dysfunction and younger
age.

Keywords: Oncology; Child; Pediatric Intensive Care Unit

global aos 5 anos para a totalidade dos cancros pediatricos em Portu-
gal é de 75%, semelhante & dos restantes paises da europa. +®

A utilizagéo de protocolos de tratamento mais intensivos leva, por outro
lado, ao aumento substancial de complicagdes potencialmente fatais,
secundarias a marcada mielo e imunossupressao e a toxicidade dos
agentes citostaticos’®.
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Nos primeiros 3 anos apds o diagndstico, 38% de todos os doentes on-
coldgicos irdo necessitar de pelo menos uma admissao em cuidados
intensivos pediatricos®.

A sua admiss&o precoce permite uma intervencéo mais ativa na redu-
¢do da gravidade da disfuncéo organica. Este papel de retaguarda na
assisténcia ao doente oncoldgico assumido pelos cuidados intensivos
na Ultima década tem acompanhado e contribuido para a melhoria no
prognostico’®.

A mortalidade do doente oncolégico em cuidados intensivos € signi-
ficativamente superior a do doente ndo oncolégico®'? Os fatores de
mau prognostico que tém vindo a ser descritos na literatura incluem a
doenga hemato-oncoldgica de base, faléncia cardiovascular, faléncia
respiratdria e sépsis® !5,

Na literatura sdo parcas as casuisticas sobre doentes oncoldgicos pe-
diatricos admitidos em unidades de cuidados intensivos. A sua analise
permite conhecer a morbilidade, e estabelecer fatores de progndstico,
de forma a uniformizar os cuidados prestados a estes doentes.

Foram objetivos do estudo caraterizar as admissdes médicas de do-
entes oncolégicos num Servico de Cuidados Intensivos Pediatricos
(CIPE) e determinar fatores de prognostico.

Material e métodos

Estudo observacional, com colheita retrospetiva de dados, efetuado
num Servigo de Cuidados Intensivos Pediatricos de nivel 3. O perio-
do de estudo foi de 12 anos (janeiro de 2003 a dezembro de 2014).
Os critérios de inclusdo foram patologia primaria do foro oncolégico e
admissao por causa médica. Excluiram-se as criangas e adolescentes
com motivo de admissao de causa cirurgica e casos que envolveram
limitag&o de cuidados.

Foram estudadas as seguintes variaveis: idade, sexo, idade de diag-
ndstico, tipo de neoplasia, motivo de admisséo, doenga inaugural ou
néo e ocorréncia de neutropenia, sépsis, faléncia multiorganica, supor-
te ventilatério, cardiovascular ou técnicas de depuragéo extra-renal,
indices de gravidade (PRISM e PIM2) e mortalidade. Definiu-se sép-
sis, disfungdo de o6rgdo e faléncia multiorgénica (FMO) segundo os
critérios da International Pediatric Sepsis Consensus Conference™ e
neutropenia como valor absoluto de neutréfilos <1,5 x10° /L.

Foram comparados os doentes falecidos e os sobreviventes. A anlise
estatistica foi realizada com o programa Statistical Package for the
Social Science® versao 20. Para comparar variaveis nominais, foram
utilizados os testes de qui-quadrado ou exato de Fisher, de acordo
com as regras de Cochran. Em relagédo as variaveis numéricas foram
efetuados os testes t-student ou U de Mann-Whitney apds a aplicagéo
de um teste de normalidade. Realizou-se analise multivariada com re-
gresséo logistica. Considerou-se um nivel de significancia de 5%.

Resultados

No periodo de estudo foram internadas 4391 criancas no CIPE. Des-
tas, 703 criangas tinham patologia priméaria do foro oncoldgico e 105
foram admitidas por causa médica. Foram excluidos 2 doentes por se
terem estabelecido decisdes quanto a limitagdo terapéutica, obtendo-
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-se um total de 103 internamentos correspondentes a 83 doentes.

A idade mediana foi de 7 anos (P, 2 anos - P, 12 anos) e 2 doentes
eram recém-nascidos. Eram do sexo masculino 63% dos doentes. O
tipo de patologia oncolégica de base mais frequente foi leucemia agu-
da (40%), seguida de tumores do sistema nervoso central (19%) e
linfomas (18%) — Tabela 1. Corresponderam a diagndsticos de novo,
sem terapéutica citostatica prévia 37 casos (35%).

Os principais motivos de internamento no CIPE foram sepsis (26%),
risco de lise tumoral (11%), status convulsivo (10%) e insuficiéncia
respiratéria (8%) — Tabela 1.

Tabela 1 » Patologia oncolégica de base mais frequente e princi-

pais motivos de internamento

Patologia oncologica de base n %
Leucemia aguda 41 40

Tumor SNC 21 20

Linfoma 20 19
Rabdomiossarcoma 7 7
Sarcoma de Ewing 5 5
Neuroblastoma 5 5
Principais motivos de internamento n %
Sépsis 27 26

Risco de lise tumoral 11 11
Status convulsivo 10 10
Insuficiéncia respiratéria 8 8
Sindrome de hiperviscosidade 7 7
Efeito massa SNC 7 7

AVC 5 5
Hipertrigliceridémia 5 5

As faléncias de érgdo mais frequentes foram: respiratéria (50%), he-
matoldgica (41%) e cardiaca (40%). Tiveram FMO 50% dos doentes.
Foi realizado suporte ventilatorio em 45% dos doentes, 41% dos do-
entes realizaram terapéutica inotropica/ vasopressora e 18% técnicas
de depuracéo extra-renal (hemodiafiltragdo 6%, exsanguineotransfu-
s&o 6%, plasmaferese 5% e leucaferese 2%) - Tabela 2. A indicagéo
para a realizagéo do procedimento foi hiperleucocitose em 13 casos
(exsanguineo-transfus@o: 9, leucaferese: 4) e hipertrigliceridémia em
dois (plasmaferese).

Nos 103 internamentos, ocorreram 18 dbitos (mortalidade de 17,5%).
As principais causas de morte foram choque sético (5 6bitos), hiper-
tensao intracraniana (4 dbitos) e faléncia multiorganica (3 dbitos). Os
dois casos neonatais apresentavam neuroblastoma e ambos tiveram
desfecho fatal.

A média da probabilidade de morte prevista pelo PRISM foi 11%, des-
vio padréo de 23,1 e a mediana 2% (P, 0,87- P,, 8,08). Pelo PIM,a
mediana da probabilidade de morte 2,3% (P, 0,80- P, 9,3%), média
de 8% e desvio padrédo 15,7.

O grupo dos doentes falecidos apresentava idade significativamen-
te inferior a do grupo dos sobreviventes (idade mediana 4 vs 8 anos
p=0,049). Nos falecidos foi mais frequente qualquer das disfungdes
de 6rgéo, a ocorréncia de FMO (89%), ventilacdo mecénica (100%)
e a terapéutica inotropica/ vasopressora (70%) em comparagdo com
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Tabela 2 « Disfuncao de 6rgao e medidas de suporte

Disfuncgao de orgao ]

Tabela 4 « Analise multivariada dos fatores determinantes de
mortalidade

OR ajustado IC 95%

Medidas de suporte

Suporte ventilatério 46

Suporte cardiovascular 42

Técnicas de depuragao extrarrenal:
Hemodiafiltragdo
Exsanguineo-transfusdo
Plasmaferese
Leucaferese

Nl | o

0s que sobreviveram (respetivamente 42%, 33% e 33%; p<0,05). A
percentagem de doentes que cumpriram terapéutica citostatica prévia
ao internamento no CIPE foi semelhante (61 vs 81 p=0,718) bem como
o tipo de neoplasia - Tabela 3.

Tabela 3 » Analise comparativa entre os falecidos e sobreviventes

Falecidos Sobreviventes

n=18 n=85 :
f.%d)e (medianae |, \ e 1-p, oa)|8AP,3-P, 124)| 0049°
Género & (%) 56 65 0,465°
Leucemia aguda
o ) 9 8 (44) 33 (39) 0,658
Linfoma n (%) 1(6) 19 (22) 0,186°
Tumor SNC n (%) |3 (17) 18 (21) 1e
Tumor Sélido ndo
SNC n (%) 2 (11) 13 (15) 1e
Tratamento prévio
com citostaticos 11 (61) 69 (81) 0,718°
n (%)
Neutropenia n (%) | 10 (56) 35 (41) 0,264°
Disfuncéo de érgao
(%)
Respiratorio 89 41 <0,001°
Neurolégico 61 22 <0,001®
Cardiaco 83 30 <0,014°
Hematoldgico 67 35 <0,001®
Hepatico 72 12 <0,001°
Renal 61 18 <0,001°
FMO 89 42 <0,001°
Sépsis (%) 56 34 0,088°
Ventilagéo (%) 100 33 <0,001°
Inotrépicos (%) 78 & <0,001°
Técn. Dep. 22 14 0,473¢°
Extrarrenal (%)
PRISM mediana 38,1% (P, 8 - P,; [ 1,6% (P, 0,7 - P,.| <0,0012
e AlQ 10%) 3,4%)
PIM, mediana e 14,3% (P, 5 - Pyg [ 1.4% (P, 08 - P,g| <0,001°
AlQ 28 A) 47A)

Disfungao respiratoria 51
Disfungéo hematoldgica 42 Disfungao hepatica 224,14 13,32 - 3771,08
Disfunca di 41 i a

Slungao cardtaca Disfungao 38,26 3,35 — 436,09
Disfungao neurolégica 30 neuroldgica
Disfungéo renal 26 |dade 0,74 0,60 — 0,92
Disfungao hepatica 23
Faléncia multiorgénica 52 A anélise multivariada dos dois grupos mostrou que os fatores inde-

pendentes para o 6bito foram a disfungdo hepatica (OR: 224), disfun-
¢do neurolégica (OR: 38) e a idade, sendo que por cada a ano a mais
o risco de morte diminui 0,74 vezes - Tabela 4.

Discussao

Esta foi a primeira casuistica publicada em Portugal deste tipo especi-
fico de admissdes em Cuidados Intensivos Pediatricos. A semelhanca
de outras casuisticas, foram excluidos os internamentos de causa
cirirgica que exibem carateristicas particulares e ndo representam a
complexidade que carateriza estes doentes. '

A amostra do presente estudo foi globalmente semelhante ao des-
crito na literatura nomeadamente a idade mediana de internamento,
assim como a predominancia de patologia do foro hemato-oncolégi-
031016171 "Quando considerados como um todo, os tumores sélidos
do SNC e ndo SNC tiveram o mesmo nimero, contrariamente ao
descrito em algumas séries que referem predominio dos tumores néo
SNC16,17,19.

A sepsis, status convulsivo e insuficiéncia respiratoria s&o também os
principais motivos de internamento nas casuisticas publicadas® 6119,
O internamento relativo & sindrome de lise tumoral na nossa série
apresenta frequéncia superior a globalmente descrita”'6"'°, Este fato
pode refletir a politica de internamento precoce no Servigo de Cui-
dados Intensivos dos casos de risco significativo de ocorréncia des-
ta sindrome. S&o internadas todas as criangas com hiperleucocitose
>100x10°%/L na leucemia mieloblastica aguda, >300 x10%L na leucemia
linfoblastica aguda e nos casos de linfoma de Burkitt abdominal ex-
tenso ou com forma leucémica. Assim o motivo real de internamento
foi o risco de estabelecimento desta sindrome e n&o s6 a lise tumoral
estabelecida.

Apesar dos critérios de disfungdo de 6rgdo ndo serem uniformes nos
trabalhos anteriormente publicados, a disfuncéo respiratoria e cardia-
ca surgem igualmente em lugar cimeir®!07.19,

A mortalidade encontrada no estudo foi de 17,5%. Apesar de ser dificil
comparar dados de mortalidade com outras séries dado a variabilida-
de dos critérios de internamento e as carateristicas particulares dos
servigos, o resultado encontrado € globalmente inferior ao descrito
na literatura”®'016171° Este resultado contudo deve ser encarado com
prudéncia uma vez que 0 servigo em particular ndo recebe doentes
submetidos a transplante medular, doentes que apresentam mortalida-
de e morbilidade substénciais.

A média da probabilidade de morte prevista pelo PRISM foi de 11%
e pelo PIM2 8% inferiores @ mortalidade encontrada de 17,5%. Di-
ferenca idéntica foi encontrada em séries anteriores pelo que o seu
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valor parece ndo ser adequado para estimar a real probabilidade de
morte destes doentes. Existe um indice de gravidade especifico para
doentes oncoldgicos pediatricos (O-PRISM: Oncological Pediatric Risk
of Mortality score) validado unicamente para doentes submetidos a
transplante de medula 6ssea?.

Os doentes falecidos apresentavam idade significativamente inferior.
Esta diferenca foi também encontrada numa série anterior'? mas néo
foi demonstrada em outras séries” 6.

Assim como nas séries anteriormente publicadas, nos doentes faleci-
dos foi mais frequente a disfungéo de qualquer érgdo, FMO, ventilagao
mecanica e terapéutica inotropica/vasopressora’ 61" 19,

A neutropenia ndo revelou influenciar significativamente a mortalidade.
Resultado idéntico foi encontrado numa outra série' e pode refletir a
eficacia dos protocolos de antibioterapia de largo espetro amplamente
utilizados na neutropenia febril"".

Quando realizada analise multivariada foi encontrado como mais de-
terminantes para a ocorréncia do dbito a disfuncéo hepatica (OR: 224)
0 que pode ser interpretado como indicador de gravidade global do
quadro clinico. O segundo fator mais determinante da ocorréncia de
obito foi a disfungdo neuroldgica (OR: 38), indicadora de gravidade e

complexidade do quadro clinico, sendo nestes doentes desafiante a
instituicdo e otimizacao terapéutica.

A idade do doente surge como 3° fator independente para a ocorrén-
cia do dbito. Este resultado podera estar relacionado com a hipotética
maior probabilidade de complicagbes decorrentes da doenga ou dos
tratamentos.

As principais limitagbes do estudo foram a amostra relativamente pe-
quena, a heterogeneidade dos doentes internados, em particular o
tipo de patologia de base e protocolos terapéuticos instituidos; o longo
periodo do estudo no qual é razoavel admitir alteragdo/melhoria na
abordagem clinica e terapéutica dos doentes, a dificuldade de padroni-
zagao dos critérios de internamento e as carateristicas particulares do
servigo, no qual ndo s&o admitidas criangas submetidas a transplante
de medula dssea.

Apesar da sobrevivéncia dos doentes oncoldgicos internados em uni-
dades de cuidados intensivos ter aumentado significativamente nas
Ultimas décadas, a sua gravidade e complexidade é significativa e
parece ser fator preditor de mortalidade a disfungédo hepatica e neuro-
l6gica bem como a idade jovem.
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Foreign mother’s child — Maternal and paediatric healthcare among ethnic minority women

Resumo

Introdugdo: Os cuidados de saude materno-infantis séo de grande
importancia em qualquer cultura. Estudos observacionais realizados
sobre este tema, tém demonstrado uma desigualdade entre as mulhe-
res imigrantes e os seus filhos quando comparados com a populagao
nativa. Este trabalho tem como objectivo a caraterizagéo do acesso e
procura de cuidados de saude materno-infantis, numa populagéo de
mulheres imigrantes comparativamente a mulheres portugueses.
Material e métodos: Estudo prospetivo caso-controlo que decorreu
em duas fases: fase 1 (de janeiro a junho de 2008), através do pre-
enchimento de um questionario a todas as maes estrangeiras (caso)
€ a um ndmero igual de mées portuguesas (controlo) cujo parto ocor-
reu durante aquele periodo. Na fase 2 (de Junho a Julho de 2009)
realizou-se a consulta dos registos de vacinagéo e de frequéncia das
consultas de saude infantil dos lactentes, filhos das méaes incluidas
na fase 1 do estudo. A analise estatistica foi efetuada com recurso ao
Statistical Package for the Social Sciences, SPSS® 17 para Microsoft
Windows®.

Resultados: Obteve-se uma amostra de 212 mées, com o numero
das imigrantes a representar 9,8% do total de partos, que foram 1128.
A nacionalidade brasileira foi a mais frequente, representando 40%
das mées estrangeiras, e a maioria estava em Portugal ha menos de
5 anos. As imigrantes sdo mées numa idade mais jovem que as por-
tuguesas (p=0,038), tém escolaridade superior (p=0,021) e iniciam o
seguimento da gravidez mais tarde (p=0,003). As maes portuguesas
seguem preferencialmente a gestagdo em médico particular, enquanto
as imigrantes o fazem mais frequentemente no Centro de Saude (p
<0,001). Nao houve diferengas significativas no respeitante a morbi-
lidade durante a gestagdo ou as carateristicas do parto entre os dois
grupos. Nao existiram diferengas significativas entre 0 cumprimento do
Programa Nacional de vacinagéo (PNV) entre filhos de mées estran-
geiras e portuguesas.

Conclusao: Estes resultados traduzem uma diferenga no seguimento
da gravidez entre portuguesas e estrangeiras, e frisam a excelente
cobertura do PNV portugués.

Palavras-chave: salde materna e infantil, imigrantes.

Introdugao

Portugal continua a ser um pais aberto a imigragéo, estimando-se em 2008
a presenca de 443102 imigrantes com estatuto legal de residentes', valor
este que subestima o nimero real de imigrantes dado o numero de auto-
rizagbes temporarias de residéncia e de imigrantes em situagao irregular.

A Constituicdo da Republica Portuguesa estabelece que todos os
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Abstract

Background: Maternal and child healthcare is of great importance in
every culture. Observational studies carried out on this theme have
shown an inequality between immigrant women when compared to the
native population of a country. The aim of this study is the characteri-
zation of the access to, and the demand of maternal and child health-
care, in a population of immigrant women in comparison to Portuguese
women.

Methods: Prospective study case-control which was carried out over
two phases: phase 1 (from January to June 2008), questionnaires filled
in by all foreign mothers (case) and by the same number of Portuguese
mothers (control), who have given birth during that period. In phase
2 (from June to July 2009) the vaccination records were verified, as
well as the attendance to child healthcare appointments of the infants
whose mothers had been included in the first phase of the study. The
statistical analysis was performed using Statistical Package for the So-
cial Sciences, SPSS® 17to Microsoft Windowse®.

Results: A sample of 212 mothers was obtained, accounting the im-
migrant ones for 9,8% of the total of births. The Brazilian nationality
was the most recurrent, accounting for 40% of the foreign mothers,
and most of them had been living in Portugal for less than 5 years. The
immigrant women are mothers at a younger age than the Portuguese
ones (p=0,038), have more studies (p=0,021), and start the pregnancy
appointments at a later stage (p=0,003). Portuguese mothers mostly
attend private doctor’s appointments during their pregnancy, while im-
migrant mothers usually attend their appointments at the Health Cen-
fre (p <0,001). There were no significant differences in what concerns
morbidity during the pregnancy or birth characteristics between the two
groups. There were no significant differences between the compliance
of the Portuguese National Vaccination Program (PNV) among the chil-
dren of both immigrant and Portuguese mothers.

Conclusion: These results demonstrate a difference in the pregnancy
medical care between Portuguese and foreign women, and clearly
show the excellent coverage of the Portuguese PNV.

Keywords: maternal and infant health, immigrants.

cidadaos, mesmo estrangeiros, tém direito a prestacdo de cuidados
globais de salde, independentemente da legalizagdo? O Servigo Na-
cional de Salde portugués prevé o acesso desta populagdo aos cui-
dados de saude, com direitos e deveres que permanecem para muitos
desconhecidos.
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Os imigrantes sdo geralmente reconhecidos como um grupo vulneravel
no que respeita aos cuidados de saude, estando esta vulnerabilidade
associada a diferentes fatores, nomeadamente a situagdo econémica,
a falta de conhecimentos sobre a acessibilidade aos servigos sociais e
de saude disponiveis, e as barreiras culturais e linguisticas®*.

O objectivo do estudo foi a caraterizagdo da populagdo de mulheres
estrangeiras que recorre & maternidade de um hospital de nivel B1, no
que respeita aos seus dados demograficos, evolugéo e vigilancia da
gestagdo, carateristicas do parto e morbilidade do recém-nascido, e
avaliar posteriormente o cumprimento do Programa Nacional de Vaci-
nagao® e do calendario de consultas de Saude Infantil® dos lactentes e
a sua comparagdo com um grupo de mulheres portuguesas.

Material e métodos

Estudo prospetivo caso-controlo que decorreu em duas fases.

Na fase 1, entre janeiro e junho de 2008, foi preenchido pelo profissio-
nal de saude um questionario a todas as maes estrangeiras, relativo
aos dados demograficos, dominio da lingua portuguesa, vigilancia e
evolugéo da gravidez, parto e eventuais complicagdes e carateristicas
dos recém-nascidos. Para o preenchimento dos questionarios, quando
necessario, recorreu-se a bolsa de tradutores, disponivel no hospital a
data do estudo. A colheita de dados foi complementada pela consulta
dos processos clinicos da mée e do recém-nascido.

Por cada questionario a uma mae estrangeira, era aplicado o0 mesmo
questionario a uma mée portuguesa, selecionada pela ordem dos par-
tos daquele dia. A primeira parturiente do dia era a primeira seleciona-
da e assim sucessivamente.

Na fase 2, entre 1 de junho e 31 de julho de 2009, foram consultados,
nos Centros de Salde da area de residéncia materna, os registos de
vacinagéo e das consultas de Saude Infantil dos lactentes, filhos das

maes entrevistadas na fase 1 do estudo. A data da conclusao da fase
2 todos os lactentes tinham completado 1 ano de idade. A avaliagéo
do cumprimento do programa nacional de vacinagéo e da frequéncia
das consultas de saude infantil e juvenil foi feita de acordo com as
recomendacdes da Direcgdo Geral de Saude (DGS) 3¢ e da Sociedade
Portuguesa de Pediatria (SPP). 7

Realizou-se um estudo comparativo entre as maes estrangeiras e o gru-
po controlo de mées portuguesas selecionadas como referido acima.

A analise estatistica foi efetuada com recurso ao Statistical Package
for the Social Sciences, SPSS® 17 para Microsoft Windows® com uti-
lizagao de teste t para varidveis continuas e x? para variaveis categori-
cas, estabelecendo nivel de significancia para a<0,05.

Resultados

Fase 1

Durante os 6 meses da fase 1 do estudo, verificaram-se 1128 partos,
sendo 9.8% mées estrangeiras (n=110).

Foram aplicados 220 questionarios e validados 212; cento e seis relativos
amées estrangeiras (caso) e 106 relativos a mées portuguesas (controlo).
Oito questionarios foram excluidos por preenchimento incompleto.

Das 106 mé&es estrangeiras incluidas no estudo, 22 (21%) residiam em
Portugal hd menos de 1 ano, 51 (48%) entre 1 e 5 anos e 33 (31%) ha
mais de 5 anos. Residiam na area de influéncia do hospital 92 (87%).
Eram de nacionalidade brasileira 42 (40%), de paises da Europa de
Leste nao pertencentes a Unido Europeia (UE) 40 (38%), com 24 de
nacionalidade Ucraniana, de paises Africanos 16 (15%), da Europa
Central 4 (4%) e Asia 3 (3%) 7%.

Excluindo as mulheres originarias de paises de lingua oficial portu-
guesa, a data do parto 22 (35%) apresentavam ma ou nenhuma
compreenséo da lingua portuguesa.

Tabela 1 - Dados demograficos relativos as maes na data do parto. PLOP pais de lingua oficial portuguesa

Mae estrangeira

Mae portuguesa

n (%) n (%) i

Idade

<18 0(0) 2(2)

18-29 63 (59) 46 (43)

30-39 40 (38) 54 (51) 0.04

>40 3(3) 4 (4) )
Estado

Casada 76 (72) 81 (76)

Divorciada 1(1) 2(2) ns

N&o casada 29 (27) 23 (22)
Escolaridade

<9 anos 24 (23) 44 (41)

10-12 anos 42 (40) 25 (24)

Universitaria 32 (30) 33 (31) 0.02

Profissional 8 (7) 4 (4)
Ocupagéo

Empregada 49 (46) 81 (77)

Desempregada 31 (29) 13 (12) <0.001

Domeéstica 26 (25) 12 (11) )
Compreensao da lingua

Boa 20 (19) -

Moderada 21 (20) -

Ma 14 (13) -

Sem compreensao 8 (7) -

PLOP 43 (41) 106 (100)
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Foi necessario encontrar estratégias de comunicacdo em 24 casos.
Recorreu-se a bolsa de tradutores do hospital em 9 (37%); recurso
ao conjuge em 5 (21%); utilizagéo da lingua inglesa em 5 (21%) e
nas restantes 5 (21%) recorreu-se a outras parturientes/funcionarios
do servigo.

Aidade média foi de 28.345 anos para as mées estrangeiras e 29.9+5
anos para as portuguesas (p=0.04). A maioria das mulheres era casa-
da (71.8% estrangeiras e 76.4% portuguesas), diferenga n&o significa-
tiva. As mées estrangeiras estavam mais frequentemente desempre-
gadas (29.2%) que as portuguesas (p <0.01), e a sua escolaridade era
superior (p=0.02).

A tabela 1 resume as carateristicas demogréficas de ambos os grupos.
A maioria das mulheres tinha Médico de Familia no Centro de Salde.
Das mulheres sem Médico de Familia 75% eram estrangeiras (p=0.04).
Vinte e duas mulheres fumaram durante a gravidez e sete ingeriram
bebidas alcodlicas, das quais 55% e 71% eram, respectivamente mées
estrangeiras, sem diferengas significativas com as maes portuguesas.

N&o foram identificadas gestagdes sem consultas de vigilancia pré-
-natal, no entanto, 16 mulheres apenas realizaram entre 1 a 5 consul-
tas, das quais 88% eram maes estrangeiras (p=0.002). Em dois casos
relativos a maes estrangeiras, o inicio da vigilancia ocorreu apenas no
terceiro trimestre.

As consultas de vigilancia foram efetuadas nos Centros de Saude
para 55 (52%) das mées estrangeiras, enquanto as portuguesas 74
(70%) recorreram mais a consulta privada de Obstetricia (p <0.001).
Trinta e um por cento das mulheres estrangeiras fizeram a vigilancia
da gravidez exclusivamente no hospital, contrapondo com 14% das
portuguesas.

Todas as mulheres realizaram pelo menos uma ecografia durante a
gravidez, e a maioria de ambos os grupos realizou entre 3 a 5 (84%
estrangeiras e 92% portuguesas).

Na tabela 2 apresentamos os dados relativos a vigilancia e evolugdo
gravidez nos dois grupos..

Tabela 2 - Dados relativos a vigilancia da gravidez. ns — nao significativo

Mae estrangeira Mae portuguesa p
n (%) n (%)
Médico de Familia
Sim 94 (89) 102(96) 0.04
Nao 12 (11) 4 (4)
Vigilancia pré-natal 106 (100) 106 (100)
Consultas
>6 92 (87) 104 (98) 0.002
1-5 14 (13) 2(2)
Inicio vigilancia pré-natal
1° trimestre 69 (65) 90 (85)
2° trimestre 35(33) 16 (15) 0.003
3° trimestre 2(2) 0(0)
Local das consultas
Centro de saude 55 (52) 20 (19)
Hospital 31(29) 12 (11) <0.001
Privado 20 (19) 74 (70)
Ecografias pré-natais
<3 15 (14) 8 (8)
3-5 89 (84) 98 (92) ns
>5 2(2) 0(0)

Da totalidade das gestantes, 36 (17%) apresentaram algum tipo de
patologia durante a gravidez, sendo estrangeiras 52% das mulheres
com patologia. A patologia mais frequente referida foi a infeccéo uri-
naria (7), seguida de hipertenséo arterial (6), diabetes gestacional (6),
descolamento de placenta (4), sem diferencas entre os grupos para o
tipo de patologia.

Eram primiparas 60.4% estrangeiras e 58.6% portuguesas. O tipo de
parto mais frequente foi 0 eutocico 115 (54%) e a taxa de cesariana foi
cerca de 30% para ambos 0s grupos.

A idade gestacional mediana foi de 39 semanas (minimo 25 e méximo
41) para as maes estrangeiras e 38 semanas (minimo 34 e maximo 41)
para as mées portuguesa. O peso médio dos recém-nascidos foi supe-
rior para os filhos de mées estrangeiras (33084530 g) que para os filhos

de maes portuguesas (3185+421 g). Onze recém-nascidos eram leves
para a idade gestacional. As diferengas verificadas entre os dois grupos,
para a idade gestacional e peso de nascimento, ndo foram significativas.
Dez recém-nascidos foram admitidos na Unidade de Cuidados Es-
peciais Pediatricos (UCEP) deste hospital, seis deles filhos de mée
estrangeira e 0 motivo de internamento mais frequente foi a hiperbilir-
rubinémia (4). Dois recém-nascidos, filhos de mées estrangeiras, um
prematuro de 25 semanas e um recém-nascido prematuro de 28 se-
manas com hidrdpsia fetal a Citomegalovirus, foram transferidos para
um Servico de Cuidados Intensivos Pediatricos tendo ambos falecido.
Os dois RN foram fruto de gravidezes vigiadas desde o primeiro tri-
mestre, em maes sem patologia cronica. Todos os restantes recém-
-nascidos tiveram alta para o domicilio.

m
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Fase 2

Obtiveram-se dados relativos a 184 lactentes (94 filhos de mé&e portu-
guesa e 90 filhos de mé&e estrangeira), 88% do total.

No primeiro ano de vida, as consultas de vigilancia em Sadde Infantil
foram efetuadas nos Centros de Saude em 82 (91%) filhos de maes
estrangeiras e em 70 (74%) filhos de maes portuguesas (p=0.003).
Apresentavam vacinagao incompleta relativamente ao Programa Na-
cional de Vacinagéo (PNV) 11 (6%), dos quais 7 eram filhos de maes
estrangeiras. Obtivemos por isso, uma cobertura vacinal de 94% no
primeiro ano de vida.

Foram administradas vacinas n&o incluidas no PNV a 95 lactentes
(52%), 78% dos quais filhos de maes portuguesas (p <0.001). A todos
os que fizeram vacinas nao incluidas no PNV foi administrada a vacina
antipneumocadcica heptavalente e a 28% também a vacina antirotavirus.

Discussao

Tradicionalmente um pais de emigrantes, nos ultimos anos Portugal é
também um pais de imigrantes. A maioria dos imigrantes que chega ao
nosso pais é oriunda de paises de lingua oficial portuguesa, embora,
nos Ultimos anos se tenha verificado um aumento da imigragdo de
paises do leste europeu, ndo pertencentes a Unido Europeia e Asia.?
Esta constante modificagdo nas carateristicas da populagéo coloca
novos desafios aos Servigos Nacionais de Satde (SNS) dos paises de
acolhimento, bem como aos profissionais que neles trabalham.

A atual lei em vigor prevé o acesso aos cuidados de salde no SNS
dos cidad&os estrangeiros que residam legalmente em Portugal, em
igualdade de tratamento ao dos beneficidrios do SNS. Prevé igualmen-
te que independentemente da legalizacéo, os cidad&os estrangeiros
tenham acesso aos servigos do SNS desde que residam em territorio
portugués ha mais de 90 dias. 2

Igualmente, todas criangas com menos de 12 anos, filhos de méaes
estrangeiras, tém acesso gratuito ao SNS (incluindo vacinagéo de
acordo com o PNV ®em vigor), assim como as mulheres em progra-
mas de planeamento familiar, gravidas ou até 60 dias p6s-parto (inclui
internamento hospitalar no SNS por motivos de gravidez ou parto), a
semelhanga do que acontece para a populagéo nativa.?

No que respeita aos cuidados de saude, mesmo em paises onde
0 acesso aos mesmos é garantido as populagdes mais vulneraveis
(nomeadamente mulheres e criangas), os imigrantes nem sempre 0s
utilizam de forma regular. Questdes individuais, sécio-culturais, eco-
némicas administrativas e politicas tém sido apontadas como razdes
para esta subutilizagdo.3%'

No nosso estudo, a mée estrangeira mostrou ser predominantemente-
de nacionalidade brasileira ou da Europa de Leste (ndo EU), ter uma
idade inferior, maior escolaridade, e estar mais frequentemente de-
sempregada que a mée portuguesa.

Verificou-se também uma percentagem importante de mulheres com
pouca ou nenhuma compreensdo da lingua portuguesa. A barreira
linguistica é apontada muitas vezes como fator impeditivo do acesso
aos cuidados de saude.**'® Esta, é uma problematica mais recente
relativamente aos residentes estrangeiros no nosso pais, como foi re-
ferido anteriormente no texto, dai que muitas vezes seja necessario 0

12

recurso a tradutores e outras estratégias de comunicagédo. No hospital
onde decorreu este estudo, existe uma bolsa de tradutores, a contac-
tar quando a barreira linguistica se impe, no entanto, verificamos uma
subutilizacdo deste servico para a comunicagdo com as parturientes,
apenas em pouco mais de um ter¢o dos casos. Transpondo esta subu-
tilizag&o para outras areas de cuidados, nomeadamente o servico de
urgéncia, a ndo utilizagdo de tradutores/interpretes pode condicionar
oportunidades de prevengéo e educagdo para a saude, ades&o tera-
péutica e frequéncia de consultas de seguimento.

Todas as mées estrangeiras tiveram acesso aos cuidados de saude em
Portugal, independentemente do tempo de permanéncia no nosso pais.
Todas tiveram acesso a algum tipo de cuidados de Salde Materna, no
entanto, a percentagem de gravidezes com menos de 6 consultas pré-
-natais foi superior neste grupo de forma significativa. Verificou-se uma
consideravel percentagem de mulheres estrangeiras a fazer seguimento
da gravidez em meio hospitalar, 0 que pode ser explicado pela maior
percentagem de mulheres estrangeiras sem médico de familia atribuido.
Resultados de inquéritos aplicados a populagdo migrante em Portugal
revelam uma elevada taxa de utilizagdo dos servigos hospitalares para
os cuidados de saude, em geral, pela sua acessibilidade e horario.’
Vérios estudos tém demonstrado uma associacéo entre a imigragao
e uma maior morbilidade e mortalidade perinatal, maior taxa de pre-
maturidade e baixo peso de nascimento 3", Apesar destes dados
terem sido verificados anteriormente numa populagdo imigrante em
Portugal,™ na nossa amostra ndo se verificou maior incidéncia pa-
tologia materna nem complicagdes perinatais no grupo de mées es-
trangeiras relativamente ao de maes portuguesas. Estas divergéncias
com o estudo portugués™ podem estar associadas a diferenca entre
as populagdes, uma vez que, nesse estudo a populagéo emigrante era
maioritariamente oriunda de paises africanos, com maior taxa doenca
durante a gravidez e niveis socioeconémicos mais débeis. 0"

Dados publicados relacionam o estatuto de imigrante em idade pedia-
trica com piores indicadores de saude, nomeadamente nutricionais e
infecciosos.® Na nossa amostra verificou-se que a maioria dos filhos
de mé&es estrangeiras era seguida regularmente no Centro de Saude,
em consultas de vigilancia de Sadde Infantil, e que a taxa de cober-
tura vacinal era sobreponivel nos dois grupos estudados. A cobertura
vacinal obtida para a nossa amostra de lactentes (94%) € semelhante
a publicada pela Administragdo Regional de Saude (ARS) a qual per-
tence o nosso hospital, que é de 96-98% no primeiro ano de vida em
2009, para as vacinas incluidas no PNV. 2

Conclusao

Apesar da populagéo imigrante apresentar, habitualmente, no pais de
acolhimento uma subutilizagdo dos cuidados de salde, e da imigra-
¢ao estar associada a piores indicadores de saude materno-infantil, na
nossa amostra observou-se uma elevada taxa de acesso aos cuidados
de salde materno-infantis, com uma evolugao favoravel em ambos os
grupos. Apesar destes resultados verificou-se que as mées estrangei-
ras apresentaram um seguimento mais irregular da sua gravidez. Sa-
lienta-se a elevada taxa de cumprimento do PNV independentemente
do grupo considerado.



Filhos de mées estrangeiras — Cuidados de saude materno-infantis numa populagéo de mulheres imigrantes

Bibliografia

—

. Estatisticas Demograficas 2008. Lisboa: Instituto Nacional de Estatistica [inter-
net]; 2009 [citado em 2012 Margo 1]. 3 p. Disponivel em www.ine.pt

. Despacho n° 25 360/2001 (2.a série). Republica Portuguesa: Diario da Republica
Electronico [citado em 2012 Margo 1]. Série II; 286 (12/12/2001). Disponivel em
http://dre.pt/pdf2sdip/2001/12/286000000/2059720598.pdf

. Machado MC, Fernandes A, Dias S, Gomes |, Dias A, Oliveira da Silva M. Ma-
ternal and child healthcare for immigrant populations [internet]. Brussels: Inter-
national Organization for Migration — Background paper; 2009 [citado em 2012
Margo 1]. 32 p. Inglés. Disponivel em http://www.migrant-health-europe.org/files/
Maternal%20and%20Child%20Care_Background%20Paper(1).pdf

. Gongalves A, Dias S, Luck M, Fernandes MJ, Cabral J. Acesso aos cuidados
de salde de comunidades migrantes: problemas e perspectivas de intervengao.
Rev. Port. Sau. Pub. 2003 Janeiro/Junho; 21(1): 55-64

5. Diregao-Geral da Saude, Divisdo de Doengas Transmissiveis. Programa Nacional

de Vacinag&o. Orientagdes Técnicas N°10. Lisboa: Direcgéo Geral da Satde; 2006.

6. Direcdo-Geral da Salde, Divisdo de Salde Materna, Infantil e dos Adolescen-
tes. Saude Infantil e Juvenil - Programa Tipo de Actuag&o. Orientagdes Técnicas
N°12. Lisboa: Direcgdo Geral da Satde; 2005.

. Sociedade de Infecciologia Pedidtrica da Sociedade Portuguesa de Pediatria.
Recomendacdes sobre vacinas. Lisboa: Sociedade Portuguesa de Pediatria;
Outubro 2010.

N

w

~

-

8. Peixoto J. A Demografia da populagdo imigrante em Portugal. Lisboa: Alto Co-
missariado para a Imigracéo e Dialogo Intercultural editor; c2008. 42p. (Portugal:
Percursos de Interculturalidade, volume I1)

9. Dias SF, Severo M, Barros H. Determinants of health care utilization by immi-
grants in Portugal. BMC Health Serv Res [internet]. 2008 [citado em 2012 Mar-
¢o 1]; 8 207. Inglés. Disponivel em: http://www.biomedcentral.com/content/
pdf/1472-6963-8-207 .pdf

10. Machado MC, Santana P, Carreiro MH, Nogueira H, Barroso MR, Dias A. Iguais

ou diferentes? - Cuidados de Satde materno-infantil a uma populagao de imi-
grantes. Edigéo Laboratorios Bial.2006. Lisboa.

11. Malin M, Gissler M. Maternal care and birth outcomes among ethnic minority

women in Finland. BMC Public health [internet]. 2009 [citado em 2012 Margo 1];
9: 84. Inglés. Disponivel em: http://www.biomedcentral.com/content/pdf/1471-
2458-9-84.pdf

12. Administragdo Regional de Saude do Centro, IP. Relatério de atividades 2010

[internet]. Coimbra: ARS Centro, IP. 2011 [citado em 2012 margo1]. Disponivel
em: www.arscentro.min-saude.pt

13

2015// 37 (2): 109-113 DEZEMBRO

SAUDE INFANTIL



2015// 37 (3):114-118 DEZEMBRO

SAUDE INFANTIL

ARTIGOS ORIGINAIS

Miopericardite Aguda no Adolescente — dois Casos Clinicos

Acute Myopericarditis in Adolescents — Describing Two Clinical Cases

Resumo

Introdugao: A dor toracica constitui um motivo comum de consulta em
idade pediatrica. Embora de etiologia predominantemente benigna, a
patologia cardiaca representa 4-6% dos casos. A pericardite aguda, de
incidéncia variavel, pode associar-se a miocardite, sobretudo no ado-
lescente, sendo estas situagdes muitas vezes subdiagnosticadas. Os
autores apresentam dois casos clinicos de miopericardite aguda, com
os objetivos de salientar os dados clinicos que devem fazer suspeitar
desta entidade, evidenciar a benignidade da mesma e os diagnosticos
diferenciais possiveis, nomeadamente com o enfarte agudo do miocar-
dio e variantes eletrocardiograficas ndo patolégicas.

Descri¢ao dos casos: Descreve-se 0 quadro clinico de dois adoles-
centes com queixas de precordialgia intensa, de inicio subito e agra-
vada a inspiracéo profunda, associada a sintomas pseudogripais. Nao
apresentavam alteragdes relevantes ao exame fisico. Complementan-
do a clinica, os tragados eletrocardiograficos (ECG) e doseamentos
de biomarcadores cardiacos foram compativeis com o diagnostico de
miopericardite aguda, de provavel etiologia viral. Observou-se evolu-
¢do clinica, eletrocardiografica e analitica favoraveis, sob vigilancia e
terapéutica sintomatica em internamento. Os adolescentes mantive-
ram acompanhamento durante 9 meses em consulta, sem intercor-
réncias.

Discussao: O envolvimento do pericardio e miocardio é uma realidade
possivel no contexto de infegdes virais. A sua etiologia ndo é definida
numa percentagem importante, pelo que a maioria dos casos s&o con-
siderados idiopaticos. Apresentam curso geralmente benigno e autoli-
mitado. Porém, s&o essenciais a vigilancia de eventuais complicagdes
e 0 alerta para o diagndstico diferencial, em particular com o sindrome
coronario agudo e com variantes eletrocardiograficas ndo patolégicas.
Pretende-se também alertar para a valorizag&o clinica da dor torécica
no adolescente e segundo um esquema racional de investigagao.

Palavras-chave: Precordialgia. ECG. Biomarcadores. Miopericardite.

Introducao

A dor toracica na idade pediatrica constitui um motivo frequente de
referenciagdo, representando 0,25-0,6% da procura dos servigos
médicos (. Embora a sua etiologia seja predominantemente benig-
na, representa um dos sintomas mais preocupantes para a propria
crianga, pais e profissionais de salde, sobretudo pelo conhecimento
generalizado da sua associagdo com doenga cardiaca e morte subita
no adulto 29,

Correspondéncia: Sara Duarte Brito - sarabri@gmail.com

Sara Duarte Brito, Ester Gama

Abstract

Background: Chest pain is a common complaint in the pediatric set-
ting. Despite a predominantly benign etiology, heart disease represents
4-6% of cases. Acute pericarditis, with a variable incidence, can be
associated with myocarditis, particularly in adolescents, and is often
underdiagnosed. The authors present two cases of acute myopericar-
ditis, with the aim of highlighting clinical findings typical of this disease,
its benign course and differential diagnosis, including acute myocardial
infarction and non-pathological electrocardiographic variants.

Case reports: The clinical cases of two adolescents complaining of in-
tense sudden onset of chest pain, exacerbated by deep inspiration and
preceded by flu-like symptoms, are described. There were no signifi-
cant changes on physical examination. Supporting clinical symptoms
and observation, electrocardiogram findings (ECG) and cardiac bio-
marker assays were consistent with the diagnostic hypothesis of acute
viral myopericarditis. They had favorable clinical, electrocardiographic
and analytical outcomes during in-hospital monitoring and symptoma-
tic therapy. Regular clinical appointments were maintained during a
9-month period, without complications.

Discussion: The involvement of the pericardium and myocardium is
a possible occurrence during viral infections. Specific etiology is not
clarified in an important percentage, so the majority of cases are consi-
dered idiopathic. They typically have a benign and self-limited course.
However, monitorization of the child/adolescent is essential to detect
possible complications and to ensure awareness of the differential
diagnosis, particularly acute coronary syndrome and non-pathological
electrocardiographic variants. Furthermore, it is important to evaluate
chest pain in adolescents according to a rational investigation scheme.

Keywords: Chest pain. ECG. Biomarker. Myocarditis. Pericarditis.

A patologia cardiaca parece estar presente em menos de 6% dos
casos @, incluindo quadros de doenga arterial coronaria ou estrutural
cardiaca, arritmias e inflamagao ou infe¢éo (2. Na auséncia de histéria
pessoal ou familiar de doenga cardiaca, de sintomatologia acompa-
nhante sugestiva ou de achados cardiovasculares ao exame fisico,
esta etiologia € extremamente improvavel (-3,
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E sempre imprescindivel uma avaliagéo clinica cuidada para exclu-
sdo de condicdes graves dentro do amplo espectro de diagndsticos
diferenciais possiveis, de modo a dirigir e limitar a investigagéo a si-
tuagdes especificas. Uma dor toracica de inicio recente, que limita a
atividade diaria, com despertar noturno e que néo alivia com tranqui-
lizagdo ou analgesia, possui maior probabilidade de causa organica
subjacente (),

Os autores descrevem dois casos clinicos de miopericardite idiopatica
com os objetivos de salientar os dados clinicos que devem fazer sus-
peitar desta entidade, evidenciar a benignidade da mesma e os diag-
nésticos diferenciais possiveis, nomeadamente com o Enfarte agudo
do miocardio e variantes eletrocardiograficas nao patologicas.

Relato de casos

Caso clinico 1

Adolescente do sexo masculino de 16 anos de idade, que recorreu
a urgéncia pediatrica por precordialgia subita e intensa com 24 ho-
ras de evolugdo, tipo aperto, agravada a inspiragdo profunda e com
manobras de valsava, sem irradiacdo e sem associagdo com 0 es-

Miopericardite Aguda no Adolescente — Dois Casos Clinicos

forgo. Negava alteracdo das carateristicas da dor com o decubito ou
com a inclinagao anterior do tronco. Referia periodos de intensificacdo
associados a nausea, sudorese e fraqueza muscular. Encontrava-se
medicado com Amoxicilina e Acido Clavulanico desde os 4 dias ante-
riores por amigdalite febril num contexto de tosse, mialgias e cefaleia,
progressivamente melhorado. Apirético 24 horas antes. Era um jovem
previamente saudavel, com consumo etilico e tabagico esporadico e
sem patologia familiar de relevo.

A entrada no servico de urgéncia, apresentava palidez cutanea, si-
nais vitais estaveis, sem sinais de dificuldade respiratoria (SDR); sem
alteragdes da excursdo toracica; auscultagdo cardiaca (AC) regular,
tons normofonéticos, sem ritmo de galope, sopro ou ruido de atrito pe-
ricardico; auscultagdo pulmonar (AP) sem ruidos adventicios; sem dor
a compressao da parede toracica; sem organomegalias abdominais,
edema ou distens&o jugular; orofaringe sem alteragdes.

Efetuou radiografia de torax que ndo apresentava alteragoes e o traga-
do eletrocardiogréafico (ECG) registou ritmo sinusal, 64 batimentos por
minuto (bpm), com supradesnivelamento do segmento ST de concavi-
dade superior e infradesnivelamento do segmento PR nas derivagdes
DIl, Dlll e aVF e infradesnivelamento de ST em V1 e aVR (Figura 1).

Aavaliagdo analitica efetuada encontra-se registada no Quadro |.

Figura 1 « Tragado eletrocardiografico do adolescente do caso clinico 1, na

observagao inicial no servigo de urgéncia.
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Quadro | * Avaliagao analitica na admissao hospitalar relativa ao
caso 1 e ao caso 2.

Caso Caso
clinico 1 clinico 2
Hemoglobina (g/dl) 14,2 12,8
Leucécitos (/ul) 10500 4700
Neutrofilos (/ul) 7900 2000
Linfécitos (/ul) 1700 1700
Monécitos (/ul) 800 400
Plaquetas (/ul) 176700 120000
PCR (mg/L) 120 54
CK (cutoff 174 U/L) 838 1906
CK-MB (cutoff 9,5 U/L) 441 70,1
Trop | (cutoff 0,04 ng/ml) 11,09 41,05
LDH (cutoff 190 U/L) - 491
AST (cutoff 41 U/L) - 201

Legenda - AST: Aspartato aminotransferase; CK: Creatina cinase; CK-MB: Creatina
cinase fragdo MB; LDH: Lactato desidrogenase; PCR: Proteina C Rea-
tiva; Trop |: Troponina .

Realizou ecocardiograma transtoracico (Eco TT) que evidenciou boa
fung@o ventricular, insuficiéncia triclspide discreta, sem vegetagdes e
pericardio sem alteragdes.

Com a suspeita diagnéstica de miopericardite aguda, foi internado na
enfermaria de Pediatria. Permaneceu sob vigilancia de sinais vitais,
monitorizagao cardiorrespiratoria, repouso no leito e iniciou Acido ace-
tilsalicilico (AAS) 1 g 8/8 horas e Esomeprazol 20 mg 12/12 horas.
Observou-se evolugéo favoravel, encontrando-se assintomatico des-
de D1 de internamento, com parametros hemodinamicos estaveis e
sem sinais de insuficiéncia cardiaca. Os biomarcadores de necrose do
miocardio registaram diminuigdo gradual. O ECG demonstrou redugéo
progressiva da elevacdo dos segmentos ST e ondas T com tendéncia
para o achatamento/inverséo.

Teve alta clinica ao quinto dia de internamento, clinicamente bem, com
0s seguintes valores analiticos: CK 43 U/L, Troponina | 0,05 ng/ml,
LDH 164 U/L, AST 22 U/L, PCR 8 mg/L. Recomendou-se a manu-
tengdo de AAS 1 g 8/8 horas e Esomeprazol 20 mg 12/12 horas até
completar 15 dias de terapéutica e a evicgéo de esforgos intensos no
més seguinte.

Em reavaliagdo na consulta apds 6 meses, referia episodios de curta
duragéo, autolimitados, de dor retroesternal tipo picada, sem associa-
¢d0 com o esforgo. Normotenso, sem alteragées ao exame fisico. O
ECG néo evidenciou alteragdes. Ecocardiograficamente, apresentava
boa fungéo ventricular, sem alteragbes da contractilidade segmentar
do miocardio, valvulares ou do pericardio. A prova de esforco foi ma-
xima, assintomatica e com evolucdo eletrocardiografica e tensional
normal aos nove meses de acompanhamento, pelo que teve alta da
consulta de pediatria.
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Caso clinico 2

Adolescente de 15 anos do sexo masculino que iniciou 48 horas antes
do internamento um quadro de mialgias, cefaleia, tosse irritativa, odi-
nofagia e febre. Apresentava dor retroesternal intensa de inicio subito
com 24 horas de evolug&o, sem irradiagéo e sem associagdo com o
esforgo. Referia discreto alivio a inclinagdo anterior do tronco e agra-
vamento em decubito, com a inspiragdo e com manobras de valsava.
Por intensificagdo das queixas algicas, recorreu ao servico de urgéncia
no terceiro dia de doenga. N&o apresentava antecedentes pessoais ou
familiares significativos.

Na admissao, encontrava-se queixoso, febril; normotenso, com pulsos
periféricos cheios e tempo de reperfusao capilar normal; sem SDR; AC
ritmica, sem sopro nem atrito; sem estase pulmonar, edema periférico,
engurgitamento jugular nem hepatomegalia. Observava-se discreto
enantema orofaringeo.

N&o se evidenciaram alteragdes na radiografia de torax.

Efetuou ECG, com registo de ritmo sinusal, 69 bpm, supradesnivela-
mento do segmento ST cdncavo superiormente e depressdo do seg-
mento PR em DI, DIll, aVF e DI, V5, V6 e infradesnivelamento ST em
V1 e aVR (Figura 2).

Figura 2 » Tragado eletrocardiografico do adolescente do caso
clinico 2, na observagao inicial no servigo de urgéncia.
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Os valores analiticos obtidos estéo descritos no Quadro .

O Eco TT revelou boa fungéo sistdlica, discreto derrame pericardico
anterior e insuficiéncia aértica, mitral e tricuspide ligeiras, sem signifi-
cado hemodinamico.



Colocada a hipdtese de diagnéstico de miopericardite aguda, foi inter-
nado na enfermaria, para monitorizag&o, repouso no leito e iniciou AAS
1 g 8/8 horas e Esomeprazol 20 mg 12/12 horas.

Apresentou evolugao clinica favoravel, com regresséo da dor toracica
no segundo dia de internamento, sempre hemodinamicamente estavel
e com exame fisico normal. No tragado eletrocardiografico assistiu-
-se a redugéo gradual do supradesnivelamento de ST e achatamen-
to progressivo de ondas T. O Eco TT antes da alta revelou derrame
pericardico anterior discreto e pericardio posterior espessado, com
fungdo global conservada. Os marcadores de necrose do miocardio
mostraram tendéncia decrescente, com os seguintes valores analiti-
cos a data da alta, quarto dia de internamento: CK 264 U/L, CK-MB 86
UIL, Troponina | 1,45 ng/ml, AST 40 U/L, LDH 381 U/L e PCR 39 mgIL.
Foi recomendada manutengéo terapéutica em ambulatorio com AAS 1
g 8/8 horas e Esomeprazol 20 mg 12/12 horas até completar 15 dias
de terapéutica, com restricdo de exercicio fisico intenso por um més.
0 adolescente recorreu de novo ao servigo de urgéncia seis dias apos
a alta, por quadro compativel com amigdalite bacteriana, tendo entéo
iniciado antibioterapia com Amoxicilina 1 g 12/12 horas durante 6 dias,
com resolugéo clinica. Nao se registaram outras intercorréncias.
Reavaliado em consulta trés e oito meses depois, encontrava-se as-
sintomatico, sem alteragbes objetivas e parametros vitais normais.
Repetiu Eco TT, apresentando boa fungéo ventricular, sem alteragdes
segmentares, pericardio posterior ligeiramente espessado, valvula aér-
tica com morfologia tricispide, comportamento biclspide e cuspides
ligeiramente espessadas e insuficiéncia muito ligeira. Realizou prova
de esforco, com padrdo basal de repolarizagéo ventricular precoce e
prova maxima sem alteragdes relevantes. Tendo em conta a evolugdo
favoravel, teve alta da consulta ao nono més, mantendo vigilancia de
rotina no médico assistente.

Discussao

No adolescente em particular, a toracalgia raramente indica doencga
orgénica grave e observa-se uma preponderéncia de causas musculo-
-esqueléticas neste grupo etario 2. Nos casos clinicos descritos, a
intensidade e o inicio recente e subito das queixas algicas limitando a
atividade, as suas carateristicas pleuriticas, o agravamento em decu-
bito e melhoria com a inclinag&o anterior do tronco (num dos casos),
levaram a suspeita de uma etiologia organica . A presenca de febre e
de um prodromos gripal sem outra sintomatologia relevante sugeriram
uma causa infeciosa ®. A dor e 0 ECG evocaram a presenca de uma
condigéo cardiaca, corroborado ainda pela elevagdo dos biomarcado-
res de necrose ©.

Segundo dados publicados, os quadros cardiacos mais prevalentes
no adolescente consistem em alteragdes do ritmo (& partida pouco
provaveis de acordo com a AC e 0 ECG nos dois casos) ou condicdes
inflamatorias/infeciosas, nomeadamente a pericardite e/ou miocardite
agudas " A isquémia ou enfarte agudo do miocérdio (EAM) s&o raros
na idade pediatrica, mas este diagndstico diferencial deve ser evoca-
do, bem como a presenga de variantes do normal no ECG ©.

De facto, a inflamagdo do pericardio, com ou sem acumulagdo de
fluido, tem como sintoma major a dor precordial tipicamente postural

Miopericardite Aguda no Adolescente — Dois Casos Clinicos

mas né@o patognomanica. S&o comuns as carateristicas descritas em
ambos os casos, nomeadamente a intensidade da dor, a persisténcia
em horas, 0 agravamento a inspiracéo profunda e com manobras de
valsava e a auséncia de associagdo com o esforgo © 79, Este proces-
so coexiste frequentemente com um processo inflamatério ou citélise
do miocardio, nomeadamente em adolescentes ou jovens adultos do
sexo masculino, traduzindo um quadro de miopericardite aguda ©.
Outro sinal evocador do diagndstico de pericardite consistiu no supra-
desnivelamento generalizado do segmento ST "9, Embora o tragado
possa ser inespecifico, na pericardite existe um padréo evolutivo tipico
em 50% dos casos. Na primeira fase observa-se o supradesnivela-
mento do segmento ST difuso ou em 2-3 derivagbes dos membros e/
ou V2-V6, de concavidade superior, com infradesnivelamento de PR
nessas localizagdes; depresséo reciproca de ST em aVR e V1; razéo
entre a amplitude de ST/T em V6 > 0,24. Na segunda fase, ha norma-
lizagdo gradual de ST e achatamento de ondas T, que depois sofrem
inversdo (pode persistir semanas-meses). Na quarta fase o tragado
normaliza ©7-8. Nos casos descritos, observou-se um padréo evolutivo
carateristico, embora com uma rapida progress@o em poucos dias.

O ruido de atrito pericardico & patognoménico de pericardite, mas eva-
nescente © 9 e objetivavel em apenas 60 a 85% dos casos, segundo
alguns autores ©. Em ambos os adolescentes este sinal néo foi en-
contrado, bem como a hipofonese dos sons cardiacos, terceiro tom,
ritmo de galope ou outros sinais de insuficiéncia cardiaca, geralmente
relacionados com eventuais complicagdes .

O derrame pericardico, detetado no segundo caso, € um sinal suges-
tivo de pericardite, embora nem sempre considerado um critério diag-
nostico por alguns autores 710,

A elevagdo dos biomarcadores cardiacos e/ou a disfungéo regional
ou global da contractilidade cardiaca corroboraram a associagéo de
um processo de miocardite (", traduzindo nestas situagdes um pro-
cesso inflamatorio ndo isquémico e reversivel 7. Os marcadores de
necrose do miocardio como a CK, mioglobina, AST e LDH tém sido
substituidos por enzimas mais especificas como a CK-MB e sobretudo
as Troponinas | e T. Refletem o grau de inflamagéo do epicardio e do
envolvimento do miocardio subepicardico €2, ndo constituindo fatores
de prognostico negativo, em oposicdo aos quadros de EAM (), Nos
quadros virais € mais comum a elevacéo das Troponinas do que da
CK-MB €101 com gradual normalizagéo dos valores ©,

Os quadros de miopericardite aguda tém geralmente etiologia infecio-
sa, nomeadamente viral ou pos-viral, pelo que € comum um prédro-
mos influenza-like de febre, astenia e mialgias %2 2. A etiologia ndo
é, porém, definida na maioria das situagées, sendo 80-85% conside-
radas idiopaticas nos paises ocidentais ' . Os Enterovirus parecem
estar implicados na maioria, predispondo a inflamagéo simultanea do
pericardio e miocardio, com maior incidéncia nos adolescentes e adul-
tos jovens do sexo masculino, numa razéo de 3:1 entre sexos, sendo
muito comum a elevagdo sérica (e “benigna’) das troponinas . No
entanto, o diagnostico definitivo da etiologia virica néo é possivel sem
a avaliagéo do fluido ou tecido pericardico (bidpsia endomiocardica),
ndo sendo efetuada na pratica clinica corrente e/ou perante evolugdes
favoraveis © 7. Igualmente, a serologia apresenta sensibilidade limita-
da, escassa utilidade na fase aguda e ndo confere beneficio terapéu-
tico, pelo que muitas das situagdes sao consideradas idiopaticas ©9.
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O padrdo de repolarizagdo precoce (caraterizado pelo supradesni-
velamento de ST nas derivagdes precordiais esquerdas, com ondas
T apiculadas simultaneas e sem progressdo) constitui uma variante
do normal sobretudo no adolescente do sexo masculino ©7:8 2, Este
achado ndo patoldgico poderia ser uma variante n&o conhecida nes-
tes jovens, confundindo o quadro clinico no servigo de urgéncia. Em
ambos 0s casos clinicos, a idade e o sexo masculino seriam dados a
favor desta variante normal, mas a evolugdo de ECG observada e a
elevagdo dos marcadores cardiacos néo favoreciam esta hipotese ©.
As carateristicas da dor toracica no EAM podem ser globalmente idén-
ticas a miopericardite ®. Contudo, o EAM é raro no adolescente, geral-
mente associado a fatores de risco pessoais ou familiares, sem prédro-
mos e com frequentes sintomas vegetativos e sinais de instabilidade
hemodinamica ©), ausentes nos casos descritos. Também existem di-
ferengas eletrocardiogréficas, em que no EAM o supradesnivelamento
ST é convexo superiormente e limitado a regido coronaria compro-
metida, com inversdo precoce de onda T e possivel aparecimento de
ondas Q profundas &% Os marcadores cardiacos apresentam eleva-
¢Oes mais substanciais e prolongadas do que na miopericardite © e a
evolugdo clinica pode ser mais rebelde, pelo que este diagndstico era
muito improvavel ©.

A miopericardite idiopatica aguda constitui, na generalidade, um qua-
dro autolimitado em 3-4 semanas, com alivio da dor dentro de dias
em 85-90% das situagbes © e apenas sob terapéutica sintomatica,
habitualmente sem sequelas funcionais © 7. Contudo, a longo prazo
existe um risco de recorréncia de 15 a 30% segundo a evidéncia &
10 ¢ outra complicagéo descrita na literatura € a cardiomiopatia crénica
dilatada .

Ambos os adolescentes tiveram evolugdo benigna com resolugéo sin-
tomatica precoce e analitica gradual, sob terapéutica anti-inflamatéria
associada a protecdo gastrica e repouso, em regime de internamento
para monitorizagdo mais proxima (. Nao houve desenvolvimento de
complicagBes precoces, nomeadamente disritmias .

Apbs nove meses de acompanhamento especifico, os adolescentes
mantém vigilancia no médico assistente, sem limitagdo da atividade
diaria.

Conclusoes

A dor toracica no adolescente deve ser avaliada de forma cautelosa e
as suas carateristicas e sintomas associados s&o fatores imprescindi-
veis para a suspeita de diagnostico especifico.

Um quadro de dor precordial intensa e subita, com agravamento em
decubito e alivio na inclinagéo anterior do tronco, sem associagéo com
o esforgo, é sugestivo de pericardite aguda, em que a coexisténcia de
biomarcadores cardiacos elevados evoca um processo de miocardite
associada.

De facto, o envolvimento do pericardio e miocardio é uma realidade
possivel no contexto de infegdes virais. Embora a maioria dos quadros
apresente resolugdo completa e autolimitada sem sequelas funcionais,
sdo essenciais a vigilancia de complicagdes precoces e o alerta para
o diagnostico diferencial, em particular com o sindrome coronario agu-
do e com variantes eletrocardiograficas néo patoldgicas. A eventual
presenga de sinais de disfungédo cardiaca no futuro ndo deve ser me-
nosprezada.
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Resumo

Introdugdo: A sexualidade é uma necessidade biopsicologica que
esta presente em todos os individuos, independentemente do nivel
intelectual. Contudo, apesar das mudangas sociais ocorridas nas ulti-
mas décadas, o direito das pessoas com patologia do neurodesenvol-
vimento usufruirem dela tem levantado crescentes preocupagdes com
gravidez indesejada, doengas sexualmente transmissiveis e abuso
sexual.

Objetivos: Realgar a importancia da vigilancia ginecoldgica e a imple-
mentagdo da contracegdo na prevengédo de gravidez indesejada nas
jovens com perturbagdes do neurodesenvolvimento; analisar os mé-
todos contracetivos utilizados, adeséo, ocorréncia de casos de abuso
sexual e gravidez indesejada; laqueacao tubar e seu contexto juridico.
Metodologia: Analise retrospetiva dos registos clinicos das jovens
que frequentaram a consulta de Maternidade Bissaya-Barreto, nos
anos de 2008 e 2009, com défice cognitivo e/ou autismo, referencia-
das do Centro de Desenvolvimento da Crianga do Hospital Pediatrico
- CHUC, EPE (Coimbra). Anélise estatistica efetuada com o programa
SPSS, verséo 15.0.

Resultados: Nos dois anos de estudo foram observadas na consulta
de “Ginecologia e Neurodesenvolvimento”, 79 jovens com défice cog-
nitivo, das quais 22 apresentavam autismo e 12 trissomia 21. A idade
média de envio a consulta foi de 13,6 +2,4 anos, sendo o principal
motivo a preocupagédo com a contracecéo (58/79, 73,40%), sobretudo
nas jovens com défice cognitivo moderado e grave-profundo. A ida-
de média da menarca nesta amostra foi de 12,40 +1,88 anos, néo
existindo diferenga estatistica entre os diversos grupos de patologia
de neurodesenvolvimento analisados (autismo versus défice cogni-
tivo, trissomia 21 versus défice cognitivo). Metade dos prestadores
de cuidadores que considerava que a sexualidade n&o faria parte da
vida das suas jovens, era responsavel por jovens com défice cognitivo
grave, contudo ndo se encontrou significancia estatistica (teste exacto
Fisher, p=0,921). Foi realizada contrace¢do em 62 jovens: métodos
reversiveis (61), irreversivel (1). Amaioria (77,42%) fez apenas contra-
cetivo oral. Alaqueacé&o tubar foi realizada numa jovem, sendo propos-
ta em mais nove jovens. A ades&o ao contracetivo oral foi de 70,17%.
Foi detetada atividade sexual em 4 (5,06%) das jovens.

Conclusdes: Neste trabalho e no &mbito dos métodos contracetivos
utilizados, a abordagem sistematica das jovens com deficiéncia mental,
foi eficaz assemelhando-se a utilizada nas mulheres sem deficiéncia.

Palavras-chave: adolescéncia, défice cognitivo, autismo, sexualida-
de, contracegéo, gravidez indesejada, abuso sexual.
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Abstract

Background: Sexuality is a biopsychological need that is present in all
individuals, regardless of their intellectual level. Nevertheless, despite
the social changes which have taken place in the last decades, the
right of individuals with developmental disabilities to experience their
sexuality has raised increasing concerns about unwanted pregnancy,
sexually transmitted diseases and sexual abuse.

Aims: To stress the importance of gynaecological supervision and con-
fracetion in young women with developmental disabilities; to analyse
the contraceptive methods used, adhesion to contracetion; occurrence
of sexual abuse and non-desired pregnancy cases; juridical context of
sterilization in Portugal.

Methodology: Retrospective analysis of clinical records from adolescents
and young women who attended medical appointments at Maternity
Bissaya-Barreto during 2008 and 2009, with mental retardation and/or
autism, indicated by the Development Center of Children’s Hospital of
Coimbra. Statistical analysis was carried out through SPSS, version 15.0.
Results: During the two years of this study 79 young women with mental
retardation were observed in the “Gynecology and Neurodevelopment”
medical appointment, 22 presented autism and 12 presented trisomy
21. Mean age at the time of first appointment was 13.6 +2,4, and
contracetion was the main concern (58/79, 73,40%), mostly in young
women with moderate and severe-profound mental retardation. The
mean age for menarche was 12,4 +1,88 years, with no statistical
differences between the different groups of developmental disabilities
that were analyzed (authism versus mental retardation, trisomy 21
versus mental retardation).

Half of the caregivers who viewed the young women as asexual, were
responsible for individuals with severe mental retardation; nevertheless
we did not find any statistical significance (exact Ficher’ test, p=0,921).
62 women took contracetive measures: reversible methods (61),
irreversible (1). Most of them (77,42%) took only oral contraceptives. One
young woman was subject to tubal blockage; being indicated in other nine
young women. Adherence to oral contracetive therapy was reached in
70,17%. Sexual active life was found in four (5,06%) of these women.
Conclusions: In this study and in the context of the contraceptive
methods used and adherence to therapy, the systematic approach to
the mentally retarded young women was successful and similar to the
one used on women with no disabilities. No pregnancy has occurred,
which reveals success of the implemented measures.

Keywords: adolescence, mental retardation, autism, sexuality,
contraception, non-desired pregnancy, sexual abuse.
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Introdugao

A sexualidade das jovens com patologia do neurodesenvolvimento
(PN) constitui uma questéo delicada e complexa, cuja relevancia ul-
trapassa a disciplina médica e se arraiga nos direitos humanos. Este
tema € muitas vezes esquecido pelos pais e pelos profissionais de
saude. A atitude face as pessoas com deficiéncia evoluiu muito no Ulti-
mo século. E, se por um lado, as mulheres com deficiéncia foram este-
rilizadas por motivos eugénicos, por outro a declaragéo universal dos
direitos humanos veio atribuir-lhes igualdade de direitos. No entanto,
mantém-se muitos preconceitos, levando a discusses muito emoti-
vas, tendo por base o dilema entre a liberdade sexual e a preocupa-
¢do com a gravidez indesejada, doengas sexualmente transmissiveis
(DST) e abuso sexual, em mulheres cuja disfungao neurolégica limita
a capacidade de tomar decisoes.

Ora, a adolescéncia (10 aos 19 anos), € um periodo de transigdo para
a vida adulta em que se adquire a capacidade reprodutora, sendo a
idade média da menarca 12,4 anos (Organizagdo Mundial de Saude
- OMS, Conti et al. 2005; Neinstein 2002). Atualmente com o prolon-
gamento da escolaridade, e a entrada tardia no mercado de trabalho,
inclui-se neste grupo os adultos jovens (20 aos 24 anos) (OMS, Conti
et al., 2005).

As PN decorrem de um grupo heterogéneo de disfungdes cerebrais ou
sensoriais; delas fazendo parte o défice cognitivo (DC) e o autismo, nas
quais todos os aspetos desenvolvimentais e cognitivos do individuo es-
tdo afectados, de modo cronico, interferindo na adaptagao social.

O DC carateriza-se pelo funcionamento intelectual significativamente
inferior a média (quociente de inteligéncia global ou de desenvolvimen-
to global - QIG ou QDG — menor ou igual a 70), com inicio antes dos 18
anos, associado a limitagdes significativas no funcionamento adaptati-
vo (Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders-IV-Text revi-
sion- DSM-IV-TR, 2000). A Classificagdo Internacional de Doengas da
OMS (ICD-10, 1993), permite escalonar o grau de DC de acordo com o
nivel intelectual, em ligeiro, moderado, grave e profundo sendo o QIG/
QDG respectivamente entre: 50 a 70, 35 a 49, 20 a 34 e inferior a 20.
Aprevaléncia de DC em Portugal é de 0,7% (INE, 2002). A nivel mun-
dial a prevaléncia varia entre 1 a 3% (DSM-IV-TR, 2000).

O autismo manifesta-se maioritariamente nos primeiros trés anos de
vida, e carateriza-se por défices na interagéo social, na comunica-
¢do e linguagem e, por um comportamento inflexivel, de interesses
circunscritos que se mantém na vida adulta. Atualmente utiliza-se o
termo “perturbacdo do espectro do autismo” (PEA) como sinonimo de
autismo e inclui a perturbagdo autistica, a sindrome de Asperger e 0
autismo atipico (APA, 2000) Estes individuos sofrem de uma grande
limitagdo na aprendizagem e integracéo social. Segundo o estudo de
Oliveira (2005), a prevaléncia de PEA em Portugal, no ano 2000, em
criangas entre sete e os nove anos, foi de 0,92%0 no Continente e
1,56%0 nos Agores. A nivel mundial a prevaléncia de PEA é estimada
em 1%o. Em cerca de dois tergos dos casos o autismo associa-se a
DC. Por outro lado, apenas um quarto dos individuos com DC tém
autismo (O’Brien, 2000).

Estudos efetuados em pais de jovens com DC concluiram que estes
néo se empenham o suficiente na educagéo sexual e que se sentem
ansiosos em relagdo aos perigos sexuais a que os filhos estdo expos-
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tos (Goodman et al, 1971; Félix e Marques, 1995; Pan, 2003). O que
mais 0s preocupa sdo as consequéncias da atividade sexual, sendo
mencionada a vulnerabilidade ao abuso sexual, violéncia e DST. Por
outro lado, os principais agressores sdo os familiares ou outros pres-
tadores de cuidados (Chamberlain et al, 1984; Waldman et al 1999).
As preocupagdes ginecoldgicas nas adolescentes com PN n&o se limi-
tam a sexualidade indesejada e a contracegdo mas também a higiene
menstrual, e aos disturbios prémenstruais (Paransky e Zurawin, 2003).
Em Portugal, os estudos realizados neste contexto sdo escassos e
incidem essencialmente sobre as questdes psicossociais. Assim, este
estudo definiu os seguintes Objetivos: realgar a importéncia da vigi-
lancia ginecoldgica e do controlo da contracegéo nas jovens com PN;
analisar os métodos contracetivos utilizados, a adeséo a contracegéo,
a atitude dos cuidadores face a sexualidade das jovens, a realizagéo
de laqueag&o tubar e o seu envolvimento juridico, a ocorréncia de abu-
so sexual e de gravidez indesejada; relacionar estes dados com a PN
elou grau de DC.

Para tal, analisamos a populacéo da consulta multidisciplinar de “Gi-
necologia e Neurodesenvolvimento” da Materidade Bissaya-Barreto
criada em 1990. A equipa desta consulta é constituida por um assis-
tente social, um enfermeiro e uma ginecologista. Tem como objetivos
principais realizar a contrace¢éo das jovens com deficiéncia e corrigir
possiveis distlrbios enddcrinos com implicagdes ginecologicas. Recebe
jovens referenciadas do Centro de Desenvolvimento da Crianga do Hos-
pital Pediatrico - CHUC,E.P.E. e de institui¢des de solidariedade social.

Material e métodos

Tipo de estudo: Estudo observacional retrospetivo

Populagao e Critérios de inclusdo: Jovens que foram observadas
na consulta de “Ginecologia e Neurodesenvolvimento” da Maternida-
de Bissaya-Barreto, no periodo de dois anos (2008 e 2009), enviadas
do Centro de Desenvolvimento da Crianga do Hospital Pediatrico de
Coimbra. Com DC (QIG/QDG < 70) baseado numa avaliagdo formal
com recurso a escala de Griffiths ou de Wechsler Intelligence Scale for
Children, elou com Autismo (resultado positivos para autismo da DSM-
-1V, baseado na colheita semioldgica com a entrevista semiestruturada
- Autism Diagnostic Interview-Revised e ou a escala de observagéo
- Autism Diagnostic Observation Schedule).

Variaveis estudadas: idade atual, idade de envio a consulta, motivo
de envio a consulta, PN de base, etiologia subjacente, comorbilidades,
acompanhante, idade da menarca, atividade sexual, idade de inicio da
atividade sexual, nimero de parceiros sexuais, disturbios ginecologi-
cos ou enddcrinos associados, atitude dos prestadores de cuidados
face a sexualidade da jovem, realizagdo de contracegdo, métodos con-
tracetivos utilizados, ades&o, complicagdes da contracegao, existéncia
de abuso sexual, existéncia de gravidezes, propostas de esterilizagéo,
casos esterilizados.

A atitude do prestador de cuidados relativamente a sexualidade da jo-
vem foi classificada da seguinte forma: “Positiva” assume que a jovem
€ um ser sexual com direito a manifestar essa sexualidade; “Razoavel”
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aceita que a jovem € um ser sexual mas n&o aceita as manifestagdes
dessa sexualidade, “Negativa” considera a jovem como um ser as-
sexuado. Considera-se adesdo ao contracetivo oral a sua utilizagao
correcta, de forma regular e continuada, de acordo com a prescrigdo
(Grupo Daphne, 1996), esta é condicionada pelo “ndo cumprimento”
que corresponde ao uso incorrecto do contracetivo (esquecimento,
ndo respeitar a ordem de toma, interrupgdes sem justificagéo), e pela
néo substituicdo do método por outro alternativo.

Critérios utilizados para escolha do método contracetivo: Perfil
fisiolégico da jovem, patologia associada, medicagdo concomitante,
capacidade de cumprimento da contracegdo. Quando se opta pela
laqueac&o tubar deve-se obter previamente uma declaragéo de inim-
putabilidade por parte do Tribunal.

Foi pesquisada a Legislagéo que regula a contracegéo reversivel e
irreversivel em Portugal.

Analise estatistica: A andlise de dados dos processos foi realizada
com consentimento do Conselho de Administragdo das duas institui-
¢oes. Os dados foram informatizados de forma andnima e a base de
dados foi criada apenas para a realizagdo deste trabalho. O teste T de
Student foi utilizado para comparar médias nas variaveis quantitativas
com distribuigdo normal. Para estudar a relagéo entre duas variaveis
categoricas foi realizado o teste c? e o teste exacto Fisher. A anélise in-
ferencial foi efetuada para um nivel de significancia de 0.05 recorrendo
ao programa informatico SPSSO, verso-15.0.

Resultados

A amostra é constituida por 79 jovens com idade média atual de 17
13,5 anos. Tiveram 109 consultas que corresponderam a 14,83% do
total de consultas de “Ginecologia e Neurodesenvolvimento” desses
dois anos (N=735).

Todas as jovens observadas apresentavam DC, 22 preenchiam tam-
bém os critérios clinicos para autismo, sendo esse o diagnéstico prin-
cipal. Em 17 jovens o DC era ligeiro, em 32 moderado e em 30 grave
a profundo.

A etiologia destas perturbagdes foi identificada em 30,38% dos casos:
sindromes genéticos em 17 casos (12 com trissomia 21), doengas
metabdlicas em quatro, alteragdes neuroldgicas estruturais em dois, e
uma infecgdo congénita a citomegalovirus. Nas restantes 55 jovens a
causa permanece desconhecida.

As comorbilidades associadas que condicionam o prognostico e a
escolha do método contracetivo foram: epilepsia (25.32%), deficién-
cia motora (12,66%), cardiopatia congénita (7,59%), doenca tiroideia
(3,80%), leucemia linfoblastica aguda (2,53%) e obesidade (1,27%).
A idade média de envio a consulta foi de 13,6 +2,4 anos, sendo o
principal motivo a preocupagao dos cuidadores ou dos profissionais de
saude relativamente a contracegao em 58 casos (73,42%). Os princi-
pais motivos de envio a consulta encontram-se resumidos na Tabela1.

Tabela 1+ Motivo de envio a consulta de Ginecologia
Contracegao 58
Dismenorreia
Polimenorreia

Ciclos irregulares
Amenorreia primaria
Amenorreia secundaria
Sindrome prémenstrual
Leucorreia

Puberdade precoce

222w ~O

Em 30 casos a contracegéo constituiu o Ginico motivo da consulta. Nos
restantes 28 estavam presentes disturbios ginecoldgicos, sendo a dis-
menorreia 0 mais frequente, seguida de polimenorreia, ciclos irregu-
lares, sindrome prémenstrual e amenorreia. O Ultimo caso tratava-se
de uma adolescente que foi enviada a consulta por suspeita de abuso
sexual, que se veio a confirmar.

A preocupagéo com a contraceg&o foi mais evidente nos grupos com
DC moderado (84,38%) e grave-profundo (70,00%) do que no DC ligei-
ro, ndo existindo significado estatistico (Tabela 2). Os outros motivos
de envio a consulta foram responsaveis por uma maior percentagem
(cerca de 3 vezes mais) no grupo com DC ligeiro quando comparada
com o moderado, valor este sem significado estatistico.

Tabela 2 » Motivos de consulta de acordo com grau de DC

o )
Contracegao Outros motivos
Ligeiro n=17 10 (58,82%) 7 (41,16%)
Moderado n=32 27 (84,38%) 5 (15,62%)
Grave-profundo n=30 | 21 (70,00%) 9 (30,00%)

*teste ¢? (p=0,134)

A idade média da menarca foi de 12,4 £1,9 anos. Analisando por
grupos de PN, verifica-se que ndo existe diferenca estatisticamente
significativa entre as jovens com autismo relativamente aquelas com
DC sem autismo; nem entre as jovens com Trissomia 21 relativamente
aquelas com DC sem Trissomia 21, (Tabela 3).

Tabela 3 - Comparagao da idade menarca de acordo com a PN

SAUDE INFANTIL

Idade média menarca Teste
(anos) t-Student
Autismo 11,95 £1,9 _
DC sem autismo 12,57 £1,9 p=0.193
Trissomia 21 12,00 £1,6
- - =0,428
DC sem Trissomia 21 12,47 £1,9 P

Os disturbios ginecoldgicos e endocrinos detetados no decurso das
consultas foram, por ordem decrescente: hiperprolactinemia iatrogé-
nica, manifestagdes clinicas de hiperandrogenismo (acne, hirsutismo),
hipomenorreia e ovario poliquistico.
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As jovens foram acompanhadas a consulta s6 pela mae em 55 casos
(69,60%). Nos restantes, os acompanhantes foram: ambos os progeni-
tores (16), membros da instituigéo (3), avd (2) e o pai, a irmé e a tia-avé
num caso cada.

Quando se avaliou a atitude dos prestadores de cuidados face a se-
xualidade da jovem verificou-se que era predominantemente negativa

em 20 casos, e razoavel em 19. Sendo de realgar que a atitude &
negativa em metade dos casos com DC grave-profundo (Tabela 4).
Destacamos que ha um grupo de 32 casos em que se desconhece a
atitude do cuidador. A anélise de todos estes dados néo revelou signi-
ficancia estatistica (teste exacto Fisher, p=0,921).

Tabela 4 - Atitude do cuidador face a sexualidade da jovem, de acordo com grau de DC

Grau de DC

Atitude do cuidador *

Ligeiro

Positiva
2 (25,00%)

Razoavel
4 (21,05%)

Negativa
3 (15,00%)

Desconhecida
8 (25,00%)

Moderado

3 (37,50%)

8 (42,11%)

7 (35,00%)

14 (43,75%)

Grave-profundo

3 (37,50%)

7 (36,84%)

10 (50,00%)

10 (31,25%)

Total

8

19

20

32

* Percentagens determinadas de acordo com a atitude do cuidador. Teste exacto Fisher, p=0,921

A pesquisa da legislagéo, relativamente aos direitos das pessoas com
deficiéncia e a realizagéo de contracegéo identificou os seguintes re-
sultados. A crescente preocupagéo social esta contemplada na Lei
fundamental do Pais, referindo o artigo 71°, n°1 (Constituicdo da Re-
publica, 1976): “Os cidadéos portadores de deficiéncia fisica ou mental
gozam plenamente dos direitos e estdo sujeitos aos deveres consig-
nados na Constituigao, com ressalva do exercicio ou do cumprimento
daqueles para os quais se encontrem incapacitados.”

A legislagao confere direitos sexuais e reprodutivos aos deficientes e
define os actos que os mesmos podem ou ndo praticar por sua von-
tade. Se a mulher tiver capacidade de compreenséo, a deciséo de
fazer contracegdo e 0 método sera da sua escolha. Caso essa aptidao
nao exista, atendendo ao seu grau de incapacidade, o arbitrio cabe
aos seus representantes legais atribuidos pelo Tribunal, apds decla-
racéo prévia da sua inimputabilidade. Tal aplica-se ndo s6 a esterili-
zagao voluntaria (Diario Republica, 1984), como aos métodos rever-
siveis (Constituicdo da Republica, artigo 67°, 1976). Estas condigbes
encontram-se também explicitadas no Cédigo Deontoldgico da Ordem
dos Médicos, que refere no Regulamento 14/2009, (Laqueag&o tubaria
e vasectomia): “Em casos de menores ou incapazes, os métodos de
esterilizagéo irreversiveis so devem ser executados ap6s pedido devi-
damente fundamentado no sentido de evitar graves riscos para a sua

vida ou saude dos seus filhos hipotéticos e, sempre, mediante prévio
consentimento judicial”.

Quanto a realizagdo de contracegdo esta néo foi efetuada em 17 jo-
vens, distribuindo-se a gravidade do DC da seguinte forma: ligeiro em
quatro, moderado em sete, grave-profundo em seis. As restantes 62
jovens fizeram contracecéo (78,48%), nas quais 61 (77,22%) usaram
apenas métodos reversiveis (através de um ou mais métodos ndo con-
comitantes), e uma jovem com DC grave fez laqueagéo tubar (apds
nao cumprimento do contracetivo oral). No grupo dos métodos reversi-
veis, a grande maioria (57) fez inicialmente estroprogestativo oral, ndo
sendo esta terapéutica substituida em 48 jovens, o que corresponde a
77,42% das jovens que fizeram contracecéo. Para além da jovem que
fez laqueagéo tubar, oito mulheres utilizaram posteriormente outro mé-
todo, em virtude do ndo cumprimento da terapéutica ou aparecimento
de complicagdes: transdérmico (4), subcutaneo (3), contracetivo trans-
dérmico e depois subcuténeo (1). Os métodos utilizados pelas quatro
jovens que ndo fizeram contracetivo oral inicial foram: subcutaneo em
trés (duas com DC moderado, uma com DC ligeiro), transdérmico em
duas (com DC grave). Os métodos reversiveis utilizados encontram-se
registados na tabela 5. Como algumas jovens utilizaram mais de que
um método contracetivo, 0 somatério dos valores da tabela é superior
ao niimero de jovens.

Tabela 5 » Método contracetivo, de acordo com grau de DC
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METODO CONTRACETIVO
Grau de DC*: Estroprogestativo Estroprogestativo Progestativo Laqueagéao
Oral Transdérmico Subcutaneo tubar
Ligeiro 12 (92,30%) 1(7,69%) 2 (15,39%) 0
Moderado 23 (92,00%) 1(4,00%) 4 (16,00%) 0
Grave-profundo 22 (91,66%) 5(20,83%) 1(4,17%) 1
Total 57 7 7 1

* Percentagens calculadas relativamente ao total de jovens com aquele grau de DC, que fizeram contracegéo
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O estroprogestativo oral foi 0 método mais usado em todos os graus
de DC.

Relativamente a adesdo a terapéutica contracetiva oral, esta ocorreu
em 70,17% casos, existindo maior percentagem de ndo cumprimento
no DC grave-profundo (tabela 6).

Tabela 6 * Nivel de adesao ao método contracetivo oral, de acor-
do com grau de DC

Grau de DC*:

Ligeiro n=12 8 (66,66%)

17 (73,91%)

1 (8,33%)
1 (4,35%)

3 (25,00%)
5 (21,74%)

Moderado n=23

Grave-profundo

0,
B 15 (68,18%)

3 (13,63%) 4(18,18%)

Total 40 5 12
* Percentagens calculadas relativamente ao total de jovens com aquele grau de DC, que fizeram

contracegao oral

Relativamente a laqueacéo tubar, esta foi solicitada em dez jovens:
quatro com autismo, quatro com DC grave-profundo, uma com DC mo-
derado e uma com trissomia 21. Neste periodo apenas uma jovem de
19 anos com DC grave associado a deficiéncia motora foi submetida a
laqueacgéo tubar. Este € um processo moroso, decorrendo mais de um
ano até se obter resposta do tribunal.

Em quatro das 79 (5,06%) mulheres foi comprovada uma vida sexual-
mente activa, tendo um ou varios parceiros.

Foi constatado abuso sexual em trés jovens (duas com DC ligeiro e
uma com autismo e DC grave). Todas iniciaram estroprogestativo oral,
mas uma delas teve que colocar implante subcuténeo por ndo cumprir
correctamente a contracecéo oral. N&o ocorreu nenhuma gravidez.

Discussao

A sexualidade esta presente em todos os individuos, pelo que é essen-
cial uma correcta vigilancia ginecolégica das jovens com PN.
Arelevancia deste trabalho relaciona-se com o facto dos estudos nes-
te ambito serem escassos, para além da abordagem desta tematica,
permanecer controversa, mas ainda muito limitada na comunidade
médica e sociedade em geral. E, igualmente, de realcar, que a grande
maioria dos estudos incide nas questdes psicossociais, ndo contendo
uma abordagem médica pratica relativa a intervengéo neste grupo de
adolescentes. E por fim, ndo encontramos artigos que comparassem
0s métodos contracetivos utilizados e a adesdo a esta terapéutica,
com o grau de DC. No nosso trabalho pretendemos considerar esta
tematica, numa perspectiva clinica e pratica no ambito da pediatria e
da ginecologia, enquadrada nas questdes éticas, juridicas e sociais.
Relativamente a idade da menarca, constatamos que na nossa série é
sobreponivel & da populag@o em geral, incluindo as jovens com Trisso-
mia 21 (Neinstein 2002). Existem poucos estudos sobre a fisiologia re-
produtiva das mulheres com PN. De acordo com Salerno et al (1975),
as mulheres com DC e trissomia 21 tém menarca, 2-4 anos mais tarde,

que o padrdo normal. No entanto Goldstein (1988) néo encontrou di-
ferenca significativa na idade da menarca entre as adolescentes com
trissomia 21 e o grupo de controlo. Estudos posteriores obtiveram re-
sultados contraditérios (Paransky e Zurawin, 2003).

Quanto ao principal motivo da consulta, consistiu na preocupagédo
com a contracegao, sobretudo nas jovens com DC moderado e grave-
-profundo. Os outros motivos predominaram no grupo com DC ligeiro.
Estes resultados poderéo relacionar-se com a maior percepgéo de “si
proprias” e do seu corpo nas mulheres com DC ligeiro, que tém maior
capacidade de comunicar os eventuais disturbios ginecoldgicos, que
as mulheres com DC mais grave. Quando existe maior compromis-
so cognitivo, os cuidadores assumem um papel mais preponderante,
podendo ndo se aperceber dos disturbios ginecoldgicos, sendo para
estes a principal inquietacdo a prevengédo da gravidez. Contudo, se-
gundo Elkins (1986) as principais preocupagdes nas mulheres com
DC grave-profundo s&o a higiene menstrual e sindrome prémenstrual,
assumindo a contracegdo um papel menor. N&o foram encontrados
outros estudos que relacionassem o grau de deficiéncia com o motivo
de consulta.

Relativamente a atitude do cuidador face a sexualidade da jovem, esta
foi predominantemente negativa, o que esta de acordo com outros
estudos (Neufeld et al 2002; Berman, 1999). Esta atitude ocorreu, so-
bretudo, no grupo com DC grave-profundo, relacionado com a maior
tendéncia a considerar estas mulheres como seres assexuados (nao
encontramos estudos comparativos). E também de assinalar que ha
um grupo de 32 casos em que se desconhece a atitude do cuidador,
0 que nos podera fazer considerar a hipétese de se tratar de uma
forma de evitar o tema, ou mesmo uma atitude negativa mascarada.
Este resultado podera ainda relacionar-se com auséncia de registo no
processo clinico sobre este tema.

Neste estudo, foi realizada contracegdo em 78,48% das jovens, usando-
-se maioritariamente métodos reversiveis, e apenas num caso a opgao
contracetiva foi a forma irreversivel. Nestas jovens que fizeram contra-
cecédo a grande maioria fez inicialmente contracetivo oral, ndo sendo
este método substituido por outro em 77,42% dos casos. A percentagem
de jovens que usaram apenas estroprogestativo oral neste estudo é su-
perior ao que esta descrito nas outras mulheres portuguesas (65,8%)
(Consenso sobre Contracegao, 2011). Nos outros casos a opgdo foi a
terapéutica contracetiva transdérmica e subcutanea. A escolha da via
de administragédo e do esquema terapéutico teve como base as comor-
bilidades associadas e suas terapéuticas respectivas, mas sobretudo a
capacidade de cumprimento do tratamento pela propria ou pelos seus
cuidadores, optando, sempre que essa capacidade esteja limitada, por
métodos que ndo dependam dos intervenientes. Verificamos que o in-
vestimento dos profissionais desta consulta multidisciplinar no forneci-
mento de informagdes adequadas e esclarecimento de dlvidas permitiu
a utilizac@o de métodos contracetivos menos restritivos e menos invasi-
vos. O investimento no ensino e na acessibilidade a consulta permitem
que a abordagem destas pacientes se assemelhe mais aquela comum-
mente utilizada nas mulheres sem deficiéncia.

A ades&o ao contracetivo oral foi conseguida em 70,17% % da amostra,
valor semelhante ao da populagéo (Sociedade Portuguesa Ginecologia,
2005). No grupo com DC grave-profundo verificdmos que 0 néo cumpri-
mento da terapéutica ocorre numa maior percentagem, relativamente
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aos outros graus de DC. Apesar de termos registado uma elevada preo-
cupagéo com contrace¢do como motivo de consulta, este resultado po-
dera estar relacionado com uma maior valorizagdo das comorbilidades
associadas, promovendo assim a suspensao do contracetivo, por receio
de interacdo medicamentosa e agravamento da patologia de base. Nao
encontramos estudos que analisassem este resultado.

A laqueacéo tubar, sendo um método irreversivel e tratando-se de jo-
vens na sua maioria inimputaveis, implica a necessidade do recurso
a meios juridicos para nomeagao de tutores que serdo responsaveis
por esta opgdo. Nem sempre os cuidadores estdo informados acer-
ca do valor legal da declaracéo de inimputabilidade, nem mesmo os
profissionais que os apoiam conhecem a actuagéo necessaria para a
sua obtenc&o. Esta situagéo traz implicagdes que tornam este proce-
dimento mais moroso.

Neste estudo apenas foi efetuada laqueag&o tubar numa das nove jo-
vens que foram propostas.

A maioria das jovens deste estudo n&o tinha uma vida sexualmente
activa; mas as que tinham atividade sexual apresentavam DC ligeiro.
Comparando com a atividade sexual reportada nas jovens portugue-
sas em geral (50%), aquela que obtivemos no nosso estudo foi muito
inferior (Sociedade Portuguesa Ginecologia, 2005). Esta reportado na
literatura que os individuos com PN sdo menos sexualmente activos
em relagdo a populagdo em geral, sobretudo se tiverem DC grave-
-profundo ou autismo (Paransky e Zurawin, 2003; Ousley e Mesibov,
1992). Pelo contrario, as pessoas com DC ligeiro revelam o mesmo
interesse em casar e em ter uma vida sexualmente activa que a popu-
lagao geral (Leavesley e Porter, 1982).

0 nosso estudo incidiu apenas em dois anos de consulta e nas jovens
referenciadas do Centro de Desenvolvimento da Crianga (15% do to-
tal de consultas), o que condicionou o tamanho da amostra, limitando
os resultados do estudo estatistico. Assim propde-se que este estudo
seja alargado a todas as mulheres que frequentam a consulta, inde-
pendentemente da sua origem, e que decorra durante mais anos.
Este estudo podera também ter como viés o facto de ser um grupo
seguido regularmente desde a infancia, com uma vigilancia e um con-
trolo maiores, quer sobre a jovem, quer sobre a sua familia. Pelo que
poderéa ser um grupo com cuidadores mais atentos no que se refere ao
desenvolvimento sexual e aos distlrbios ginecolégicos.

Sendo um estudo retrospetivo, baseado na consulta de registos clini-
cos, podera ficar prejudicado pela falta de informagao registada, o que
pode justificar alguns do casos classificados como “desconhecidos”
relativamente a atitude dos cuidadores face a sexualidade da jovens
e & adesdo ao contracetivo. Do mesmo modo, existem escassos re-
gistos de abuso sexual, contrastando com o que foi reportado noutros
estudos, nomeadamente pelo US Department of Justice, onde ocorre
em 68 a 83% das mulheres com PN (Gidry, 2001; Murphy e tal, 2006).
Em geral abordam-se apenas a contracegéo e esterilizagdo nas ado-
lescentes e adultas jovens, sendo esquecida a importancia destas
questdes nos individuos do sexo masculino. Os adolescentes com
PN sao, também, possiveis alvos de abuso sexual, podendo adquirir
DST e contribuir para gravidezes ndo desejadas. Assim, os autores
pretendem alertar para a necessidade de néo descurar o ensino da
sexualidade, contracecéo, prevencdo de DST e de abusos sexuais,
nestes jovens.
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A contracecao previne apenas a gravidez indesejada, descansando
erradamente os cuidadores em relagdo a sua sexualidade, quando na
realidade as jovens podem continuar a ter relagdes sexuais (volunta-
rias ou involuntarias), podendo contrair DST. A utilizagdo de métodos
de barreira requer motivagdo, capacidade cognitiva e destreza fisica.
Ora os dois primeiros factores sdo quase impossiveis de conseguir
atingir nas mulheres com DC, e o terceiro pode ser também limitado,
sobretudo quando existe deficiéncia motora concomitante. Assim, a
prevengdo das DST é muito dificil de obter nas jovens com PN.

Os autores propdem:

+ O ensino dos cuidadores sobre a abordagem da sexualidade e con-
tracec@o deve ser promovido através de reunides nas instituicoes
onde as jovens com PN estdo inseridas. Os professores de edu-
cagao especial podem também desempenhar um papel importante
neste sentido.

O pediatra e 0 médico de familia assumem uma posigéo privilegiada
para actuar precocemente na abordagem e ensino desta tematica.

A realizag&o de vigilancia ginecoldgica regular em todas as jovens
com PN, esclarecendo todas as duvidas, revendo a adesdo ao méto-
do contracetivo utilizado e suas possiveis complicagdes, a existéncia
de possiveis relagdes sexuais, abuso sexual e gravidez.

Implementar uma equipa multidisciplinar, composta por técnicos de
servigo social e enfermeiros, que faga um acompanhamento mais
estreito destas jovens, sobretudo nas familias mais desfavorecidas
ou em maior risco de prestagao de cuidados inadequados.

Melhorar as vias de comunicagdo entre todos os profissionais que
estao envolvidos na prestagdo de cuidados para optimizar a sua efi-
cacia. Ndo so entre os técnicos de saude, mas também técnicos das
instituicdes, professores, e tribunais. E necessario desburocratizar e
acelerar as decisdes, protegendo sempre os melhores interesses da
mulher com PN.

Conclusao

A abordagem da sexualidade e contracegdo em individuos com PN
deve ser realizada com maior frequéncia na nossa sociedade, para
que deixe de constituir um tabu, permitindo a estes jovens usufruir dos
seus plenos direitos, sem contudo correrem riscos desnecessarios.
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ARTIGOS ORIGINAIS

O perfil das formas classicas de hiperplasia congénita da suprarenal

Classical Forms of Congenital Adrenal Hyperplasia

Resumo

Introdugao: A hiperplasia congénita da suprarenal (HCSR) compre-
ende um conjunto de distdrbios enzimaticos envolvidos na esteroido-
génese suprarenal, na maioria por défice de 21-Hidroxilase. A HCSR
classica é dividida nas formas perdedora de sal (PS) e virilizante sim-
ples (VS). Aforma PS carateriza-se pela deficiéncia mineralocorticoide
grave que se manifesta nas primeiras semanas de vida, com perda
renal de sodio, desidratagéo hiponatrémica e hipercaliémia. Na forma
VS, a virilizagéo inicia-se no periodo pré-natal precoce e as recém-
-nascidas apresentam ambiguidade sexual.

Objetivos: Caraterizar pardmetros demograficos, clinicos e laborato-
riais, atitudes terapéuticas pré e pds-natais na HCSR classica.
Material e métodos: Analise retrospetiva dos registos clinicos de to-
dos RN com o diagnéstico HCSR classica, admitidos na Unidade de
Endocrinologia Pediatrica do Hospital Carmona da Mota, entre janeiro
de 2006 e maio de 2012.

Resultados: Cumpriram critérios de inclusdo nove RN (seis cariétipo
46,XY e trés carittipo 46,XX). A forma PS foi diagnosticada em todos
e 6 desenvolveram crise adrenal com desequilibrio hidroeletrolitico
grave. Duas RN apresentaram virilizagdo dos genitais externos (es-
tadios Ill e V de Prader). Os valores séricos medianos ao diagnostico
foram: 17-hidroxiprogesterona 614 ng/ml, hormona adrenocorticotro-
fica (ACTH), 300 pg/ml, androstenediona 15,7 ng/ml, renina 500 pUl/
ml, Na* 123,5 mmol/l (minimo 103), K* 8,2 mmol/l (m&ximo 10,6). A
terapéutica instituida foi hidrocortisona e 9a-fludrocortisona. Trés do-
entes tinham histéria familiar positiva, embora apenas dois obtivessem
diagnostico e tratamento pré-natal.

Discussao: RN 46,XY com HCSR classica tém maior risco de compli-
cagdes potencialmente fatais no decurso de crise adrenal. No entan-
to, a virilizag&o das RN 46,XX implica abordagens mais complexas e
multidisciplinares. Perante uma histéria familiar positiva, € essencial o
despiste pré-natal, assim como é necessario confirmar precocemente
o diagnéstico e iniciar terapéutica no RN.

Palavras chave: hiperplasia congénita suprarenal cléssica, forma per-
dedora de sal, forma virilizante simples.

Introdugéao

A esteroidogénese suprarenal envolve complexos sistemas enzimati-
cos que se dividem em trés grandes grupos: mineralocorticoides, glico-
corticdides e esterdides sexuais (fig.1). Os produtos finais destas vias
s80 essenciais a vida, sendo a aldosterona responsavel pelo equilibrio
hidroeletrolitico, através da regulagéo do sodio (Na*) e potassio (K*), e
o cortisol essencial na resposta ao stress, sintese catecolaminérgica e
controlo dos niveis de glicémia.

Maristela Margatho’, Cunha F', Cardoso R',
Dinis I', Alice Mirante’

Abstract

Introduction: Congenital adrenal hyperplasia (CAH) is a group of enzi-
matic disorders involved in adrenal steroidogenesis, most often caused
by enzyme 21-hydroxylase deficiency. Classical CAH is divided into
salt-wasting (SW) and simple virilizing (SV) forms. The SW form can
lead to severe mineralocorticoid deficiency in the first weeks after birth
with inability to conserve urinary sodium causing hyponatremic dehy-
dration and hyperkalemia. In the SV form, virilization begins prenatally
and females present with ambiguous genitalia at birth.

Aims: To evaluate demographic, clinical and laboratory parameters,
pre and postnatal management of classical CAH.

Methods: Retrospective analysis of the medical records of neonates
with classical CAH admitted to the Paediatric Endocrinology Unit of
Hospital Carmona da Mota, between January 2006 and May 2012.
Results: Nine newborn children met inclusion criteria (six 46,XY karyo-
type and three 46,XX karyotype). The SW form was diagnosed in all
cases and 6 developed a salt-wasting crisis with severe electrolyte im-
balance. Two females presented with virilization of the external genitalia
(Ill and V Prader score). The median serum values found at diagnosis
were: 17-hydroxyprogesterone 614 ng/ml, ACTH 300 pg/ml, andro-
stenediona 15,7 ng/ml, renin 500 uUl/ml, Na* 123,5 mmol/l (min. 103),
K* 8,2 mmol/l (max. 10,6). Both hydrocortisone and 9a-fludrocortisone
were used for treatment.

There was a positive family history in 3 of the children and 2 of them
had prenatal diagnosis and treatment.

Conclusions: Males with classical CAH are more likely to suffer from
potentially fatal salt-wasting crisis. On the other hand, female viriliza-
tion is a major problem that involves multidisciplinary care. When there
is a positive family history, prenatal diagnosis is essential. Besides, it is
necessary to confirm the diagnosis soon after birth, in order to provide
treatment.

Keywords: congenital adrenal hyperplasia, salt-wasting form, simple
virilizing form.

Blogueios enzimaticos na via de sintese do cortisol resultam numa si-
tuagao globalmente designada por hiperplasia congénita da suprarenal
(HCSR), que se carateriza por um cortex suprarenal hiperestimulado,
em reposta aos elevados niveis de ACTH resultantes do retrocontrolo
negativo provocado pelo hipocortisolismo'.
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StAR: stereidogenic acute regulatory protein, 3B-HSD: 3p—Hidroxisteroide desidrogenase, 21-OH: 21-Hidroxilase, 118-OH: 11-B—Hidroxilase, 18-OH: 18-
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17a-Hidroxilase,

AHCSR é um dos disturbios autossémicos recessivos mais comuns,
com uma prevaléncia estimada entre 1:10.000 a 1:18.000 nos RN e
com uma taxa de 1:50 de portadores?.

Tem por base a deficiéncia de uma de cinco enzimas (quadro I), sendo
o défice da 21-hidroxilase (21-OH) a causa mais comum, responsa-
vel por mais de 95% dos casos de HCSR. Esta enzima converte a
progesterona em 11-desoxicorticosterona e a 17-hidroxiprogesterona
(17-OHP) em 11-desoxicortisol®.
A 21-OH é codificada pelo gene CYP21A2, localizado no cromossoma
6 (6p21.3), nas proximidades de um pseudogene, CYP21P, responsavel
pela ocorréncia da maioria das mutagdes. A grande homologia entre os
dois genes, com sequéncias nucleétidas muito semelhantes, favorece
0 aparecimento de recombinagdes intergénicas, nomeadamente con-
versdes e delegdes’. Na maioria dos doentes surgem mutagfes em

heterozigotia composta, sendo em geral, a mutagdo menos severa a
determinar o fendtipo. As expressdes fenotipicas, muitas delas reconhe-
cidamente associadas a determinada mutagao, séo extremamente vari-
aveis, dependendo do maior ou menor grau de atividade da enzima®®.
Embora muitas vezes os quadros clinicos se sobreponham, néo ha-
vendo uma clara distingdo entre eles e antes um continuum de fe-
nétipos, a HCSR por défice de 21-OH classifica-se em duas formas,
classica e néo classica. Enquanto na forma classica existe um défice
enzimatico severo, com expressao clinica precoce no periodo neona-
tal, na HCSR néo classica, muito mais prevalente na populagéo em

17-OHPregn:

17-Hidroxipregnenolona, 17-OHP: 17-Hidroxiprogesterona, DHEA:

geral, o défice enzimatico é parcial e o diagnostico € muitas vezes
estabelecido na adolescéncia ou mesmo na idade adulta’.

A forma classica subdivide-se nas formas perdedora de sal (PS) e vi-
rilizante simples (VS).

A forma PS, presente em cerca de 2/3 dos doentes, pauta-se pelo
défice de aldosterona (além do hipocortisolismo) e manifesta-se sob
a forma de crise natriurética, com hiponatrémia, desidratagao/hipovo-
Iémia e hipercaliémia. Associa-se a uma morbi-mortalidade elevada,
caso o tratamento néo seja rapidamente instituido. Na forma VS existe
atividade enzimatica residual e os niveis de cortisol e aldosterona ndo
sdo tao baixos, sendo raro haver crise perdedora de sal. Nos casos
mais leves, o hiperandrogenismo sé sera detetado perante o despo-
letar de uma pubarca precoce, que entdo pode sugerir o diagndstico®.
Em ambas as formas de HCSR classica, o acimulo de precursores
dos esterdides sexuais a montante do bloqueio enzimatico provoca
um hiperandrogenismo que se instala em fases precoces do desenvol-
vimento fetal. Consequentemente, todas as RN 46,XX apresentarao
ao nascimento sinais de virilizagao (Fig.2), mais ou menos marcados,
variando entre clitoromegalia (Estadio | de Prader) até casos mais
extremos de ambiguidade sexual (Estadios V de Prader). O aparelho
genital interno € normal, incluindo Utero, trompas e ovarios. A hiperpig-
mentagédo cutdnea em ambos 0s sexos € também comum e deve-se a
afinidade da ACTH para os recetores da melanocortina-1°.
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Figura 2 « Estadios de Prader
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Aterapéutica da HCSR classica deve ser iniciada logo que se suspeite do
diagnostico e tem como objetivo evitar crises perdedoras de sal, suprimir
a hipersecrecdo de ACTH e diminuir 0 excesso de esterdides sexuais. A
hidrocortisona é o tratamento mais fisioldgico, por ter uma poténcia equi-
valente & do cortisol enddgeno, devendo ser-lhe associado um mineralo-
corticide, a 9a-fludrocortisona, por ajudar a diminuir os niveis de ACTH e
as necessidades de doses elevadas do glicocorticide® ™.

Material e métodos

Revisdo casuistica através de estudo retrospetivo analitico dos pro-
cessos clinicos dos RN com HCSR classica admitidos na Unidade de
Endocrinologia Pediatrica do Hospital Pediatrico - CHUC, EPE, entre
janeiro de 2006 e maio de 2012.

As formas cléssicas de HCSR foram definidas com base em critérios
clinicos e hormonais. Considerou-se como forma PS a existéncia de
crise perdedora de sal, com desidratagdo, hiponatrémia e hipercali-
émia, niveis elevados de 17-OHP, androstenediona e ACTH. Para o
diagnéstico da forma classica VS foram usados os mesmo critérios,

Quadro | « Défices enzimaticos na HCSR

Défice Enzimatico P'S"tt:;‘a 38 -HSD 21-HO 170a-HO 118 -HO
Genee StAR HSD3pB2 CYP21 CYP17 CYP11B1
Cromossoma 8p11.2 1p13.1 6p21.3 10924.3 8q24.3
DHEA,
T 17-OHP. A4 11-DOC, 11-DOC,
) 17-OHPregn. Il Corticosterona | Desoxicortisol
Alteracoes
hormonais
Aldosterona, .
l todﬁas os Cortisol, AIdoste.rona, Cortisol, Cortisol
esterdides SR Cortisol Testosterona
Testosterona
Perda de sal sim sim sim nao (HTA) nao (HTA)
Prevaléncia rara rara 95% rara 3-5%

LEGENDA:

StAR:stereidogenic acute regulatory protein, 38 —HSD:3 —Hidroxisteroide desidrogenase, 21-OH:21-Hidroxilase, 17a-OH:17a-Hidroxilase,118-OH:11-B—
Hidroxilase, CYP:citocromo P450, DHEA:dehidroepiandosterona, 17-OHPregn:17-Hidroxipregnenolona, 17-OHP:17-Hidroxiprogesterona, A4:Androstenediona,
11-DOC:11-Desoxicorticosterona, HTA:hipertensao arterial
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exceto existéncia de crise perdedora de sal. Para avaliar o grau de
virilizag&o foram usados os estadios de Prader.

As variaveis estudadas foram: sexo (fenotipico e genotipico), idade
ao diagndstico, historia familiar e rastreio prénatal, idade gestacional,
biometria ao nascimento, indice de Apgar, manifestagdes e sinais cli-
nicos de apresentagdo do quadro de HCSR, necessidade de interna-
mento em unidade de cuidados intensivos e terapéutica instituida. Em
termos laboratoriais, foram avaliados os niveis séricos iniciais de 17-

O perfil das formas classicas de hiperplasia congénita da suprarenal

OHP, ACTH, androstenediona, renina, Na*, K*. Todos os doentes com
suspeita clinica e bioquimica de HCSR foram submetidos a analise
molecular para pesquisa de mutagdes no gene CYP21A2. Os doentes
com historia familiar conhecida fizeram diagnostico pré-natal.

Quadro Il » Carateristicas dos doentes com HCSR

S am] e DpN | Anaiise P Glinica e Forma [ Diagn/ [~ , "] ACTH 17-OHP Y3 Renina | Na+ min. | K+ max. HC 9a-FC
oente [ Gariotipo cYp21 Sinais de HGSR HCSR | Crise sal egm) | mgmy | (gmy | wuumy (Ui Wi |mgim,ydia)| (ugrgrdia)
desnu ngan, vomitos/desiaral 3730‘ ma
1 48.XY Homozigotia CYP21 A2 >CYP21 perfusio periférica PS D15 v 914 1250 >10 500 122 8.8 49 17
A1P-del/conviquim N . - a -
hiperpigmentagao cutdnea, macropénis
He(erouguha composta mutagao . = . e
2 46,XY 92113 C>T e CYP21 A2 >CYP21 hipotensdo, SDR, ictericia | pg D15 | v 197 1274 >10 320 103 86 50 145
sem hiperpigmentagdo, sem macropenis
A1P- del/iconv/quim
desnufn;ao‘ F\fUSirEQSO‘ FCG ondas 1
3 46 XY mutagdo ndo detetada espiculadas PS D21 v 575 14,2 >10 560 114 8,0 40 12
hiperpigmentagéo cutanea, macropénis
Hel EI'OZIQO[IB composta muEag:oes ma perfusao per erica
4 46, XY P PS D22x 148 167 93 d 136 58 16 14
d IVS2-13A/IC>G e 1004T>A sem hiperpigmentagdo, sem macropenis ' " :
- desnutricao gra
5 46, XY Homozigotia mutagéo 9.655 AIG> G _ desnulngao grave PS D18 v 107 614 157 1000 125 84 42 42
hiperpigmentacéo cutanea
Homozigotia CYP21 A2 >CYP21 vomitos/desidratagao
6 48, XY A1P-del/conviquim macropénis, sem hiperpigmentacéo PS D25 v 403 >21 >10 2500 126 52 33 14.3
N desnutrigdo, vomitos/desidratagac
H tia mut Ivs2- S
7 46,XX emezioe ;m”)fm hiperpigmentacdo cutanea, “bolsa PS p17 | v nd 1100 86,6 180 114 106 47 19,7
escrotal vazia®
Heterozigotia composta mutagoes hipotonia, desnutri¢ao, DA1*
v
8 46 XX g.999 T>A e g.1762_1763 insT sem sinais de virilizacdo Ps 50.2 21 9.5 500 131 4 30 135
el [erozigotia compos| @ mul agao
9 46,XX g.1173 T>C e CYP21A2 > Hiperpigmentagio, virilizagao Vs D6 849 1245 349 161 nd nd 40 18
CYP21A1P-conv
vaiores
300 614 15,7 500 123,5 8.2 40 15.8
medianos ' ' ' .
vaiores
Teforancia 10-60 777 0,2-2,9 4,4-46,1 134-146 3,0-7,0
LEGENDA:

nd: n&o determinado, Ad: androstenediona, HC: hidrocortisona, 9a- FC: 9a- Fludrocortisona, *. dia de instalacdo da crise PS (doentes com DPN)

Resultados

O quadro Il apresenta as carateristicas clinicas, bioquimicas e as mu-
tagdes dos RN.

Foram incluidos nove RN com o diagnostico HCSR classica. A forma
PS foi diagnosticada em todos os RN, exceto no doente 9, que apre-
sentou a forma VS. Seis doentes apresentavam cariétipo 46,XY e trés
cariétipo 46,XX. Oito RN eram de termo, com biometria ao nascimento
adequada a idade gestacional e com indices de Apgar ao décimo mi-
nuto de 10. Houve um prematuro de 29 semanas (doente 2).

Os doentes 4 e 8 tiveram acesso a DPN, em contexto de histdria familiar
positiva (irmas com HCSR), tendo-se iniciado terapéutica com dexame-
tasona em ambos, apds confirmagao da gravidez. Esta foi descontinua-
da no doente 4, apés saber-se o resultado do cariétipo (46,XY). Houve
ainda um terceiro doente que néo teve acesso a DPN (doente 5), por
desconhecimento dos pais acerca da existéncia de um primo em segun-
do grau com HCSR. O diagnostico foi estabelecido (ou confirmado) entre
0 6° e 0 25° dias de vida e as medianas dos valores séricos hormonais
apresentados nesta altura foram: 17-hidroxiprogesterona 614 ng/ml,
ACTH 300 pg/ml, androstenediona 15,7 ng/ml, renina 500 pUl/ml, Na*
123,5 mmol/l (minimo 103), K* 8,2 mmol/l (maximo 10,6).

A crise de perda de sal surgiu na maioria dos casos, ap6s a segunda
semana de vida, em média a D18, havendo necessidade de interna-
mento de seis criangas (2/3 dos casos) na unidade de cuidados in-
tensivos (UCI), por desequilibrio hidroeletrolitico grave e choque ou
pré-choque. Os RN com DPN e a doente 9, com a forma VS, foram os
Unicos que ndo necessitaram deste tipo de internamento.

A terapéutica com hidrocortisona e 9a-fludrocortisona foi instituida a
todos. A dose média de hidrocortisona necessaria nos doentes em cri-
se adrenal foi em média 41mg/m?dia, com maximo de 50 mg/m?dia. A
dose de 9a-fludrocortisona foi de 14,5ug/Kg/dia.

Das 3 criangas com cari6tipo 46,XX, apenas a doente 8, a quem foi
feito DPN e tratamento pré-natal, ndo exibiu sinais de virilizagéo. As
outras duas criangas, doente 7 (Fig.3) e doente 9 foram classificadas
respetivamente nos estadios V e Ill de Prader.

Foi feito estudo molecular do gene CYP21A2 em todos os doentes,
apesar de ndo se ter encontrado mutag@o num deles (doente 3). A de-
leg@o/conversdo do gene CYP21A2 >CYP21A1P, foi a mutagdo mais
frequente, seguida da mutagéo IVS2-13A/C>G, comummente associa-
da a formas graves de HCSR PS.
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Figura 3 « Doente 7: Esta crianga com carié6tipo 46,XX, apre-
senta grau maximo de virilizagao (estadio V de
Prader).

N&o houve nenhum ébito. As complicagdes mais graves estiveram ine-
rentes as formas virilizantes, pela necessidade de corregdes cirlrgicas
complexas, suporte pedopsiquiatrico e outras intervengdes multidisci-
plinares.

Atualmente, todos estes doentes mantém seguimento na consulta ex-
terna de Endocrinologia Pediétrica.

Discussao e conclusodes

O diagnéstico de HCSR nem sempre € facil, sobretudo pela variabili-
dade das apresentagdes clinicas. Habitualmente, o diagnostico é feito
mais precocemente em RN 46,XX, por apresentarem sinais de viriliza-
¢a0 (ambiguidade sexual), enquanto que os RN 46,XY s&o mais pro-
pensos a complicagdes decorrentes da insuficiéncia adrenal. E assim
importante lembrar esta patologia sempre que, no periodo neonatal,
surjam disturbios hidroeletroliticos, nomeadamente hiponatrémia, hi-
percaliémia e hipoglicémia, sinais de hiperpigmentagé@o cutanea ou
anomalias da diferenciacdo sexual™.

O perfil hormonal carateristico das formas classicas de HCSR é o
aumento da 17-hidroxiprogesterona. Os doseamentos de ACTH e de
androstenediona estdo também elevados e confirmam o diagnéstico.
A atividade da renina plasmatica, marcador mineralocorticdide, esta
habitualmente elevada nas formas PS, em resposta ao défice de al-
dosterona. Ja as concentragdes de cortisol e aldosterona néo séo indi-
cadores fidveis para estabelecer o diagnéstico de HCSR.
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No que se refere as alteragbes hidroeletroliticas, estas podem ser
muito marcadas, como ficou demonstrado com os niveis de Na* a
atingir um minimo de 103 mmol/l e de K* um maximo 10,6 mmol/l.
Normalmente, a hipercaliémia é a primeira alteragdo do ionograma,
instalando-se antes da hiponatrémia.

A crise perdedora de sal coloca em risco a vida do RN e deixa muitas
vezes sequelas neuroldgicas graves, pelo que estes doentes devem
ser tratados numa unidade de cuidados intensivos, a fim de iniciar
fluidoterapia endovenosa intensiva (de ressuscitagéo) com soro sali-
no com glicose, suplementos de sodio e tratamento de substituicéo
hormonal com glicocorticoide (hidrocortisona) e mineralocorticoide
(9a-fludrocortisona). As doses de hidrocortisona recomendadas no RN
sdo 5mg/dia (equivalente a 25mg/m?/dia) divididos em 3 doses diarias.
A 9o-fludrocortisona é utilizada nos doentes com perda salina e as
doses habituais variam entre 0,05 e 0,2mg/dia, divididas em 2 a 3 ad-
ministragdes ao dia. Na fase aguda s&o necessarias doses por vezes
muito superiores.

A monitorizagao da resposta ao tratamento é avaliada, sobretudo, atra-
vés do doseamento da atividade da renina plasmatica e dos valores de
tens&o arterial™.

Um ponto essencial a sublinhar é a obrigatoriedade do despiste pré-
-natal desta patologia sempre que haja histdria familiar positiva, ja que
a profilaxia com dexametasona instituida a gravida antes da 102 se-
mana de gestag&o, evitara a virilizagdo do feto feminino. Depois de se
determinar o cariétipo, através de amniocentese, a analise molecular
para pesquisa de mutagdes no gene CYP21A2 deve ser realizada
ainda no periodo pré-natal, no caso de fetos 46,XX e no periodo pds-
-natal, se o feto é 46,XY. Neste Ultimo caso, devera suspender-se a
terapéutica na gravida.

Apbs confirmagéo clinica e laboratorial do diagnostico de HCSR clas-
sica, deve ser solicitado o estudo genético de todos os familiares (pais,
irmaos, entre outros) a fim de identificar as mutagdes e os seus porta-
dores, garantindo deste modo o aconselhamento genético™.

O rastreio neonatal da HCSR, feito através do doseamento sérico da
17-OHP, tem ainda varias limitagdes (elevado nimero de falsos positi-
vos) e ndo é realizado em Portugal. As vantagens seriam evitar a insta-
lagdo de quadros potencialmente deletérios (crise adrenal) e despistar
formas VS menos evidentes ao nascimento, impedindo a exposi¢éo ao
hiperandrogenismo crénico ao longo da infancia™.

A impossibilidade de reproduzir fielmente os pulsos circadianos de
ACTH e cortisol faz com que ndo existam esquemas terapéuticos
ideais e, por esse motivo, todos os doentes com formas classicas de
HCSR devem ser acompanhados ao longo de toda a sua vida, a fim
de evitar complicacdes decorrentes, quer do excesso, quer da falta de
tratamento''®,
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Baixa estatura na adolescéncia: casuistica de um ambulatério hospitalar

Short stature in adolescence: experience in an outpatient setting

Resumo

Introdugao: A baixa estatura define-se como uma estatura inferior ao
percentil 3 ou inferior a dois desvios padréo da média da populagéo de
referéncia. Uma historia clinica e um exame objetivo cuidadosos, bem
como o pedido criterioso de exames complementares, sao fundamen-
tais para o diagnostico etiolégico.

Material e métodos: Estudo retrospetivo descritivo, com consulta do
processo clinico dos adolescentes entre os 10 e 17 anos de idade,
acompanhados na consulta de Medicina do Adolescente por baixa es-
tatura entre 2005 e 2013.

Resultados: Foram consultados um total de 35 processos, 21 destes
relativos a adolescentes do sexo masculino (60%) com idade média
na primeira consulta de 13 anos (minimo 10 e maximo 16) e tempo
médio de seguimento de 24 meses. Dos antecedentes pessoais, 23%
apresentava também baixo peso e 20% dificuldades de aprendizagem.
Em 86% dos casos foi feita avaliagao analitica inicial com hemograma,
velocidade de sedimentagdo, ureia, creatinina, TGO, TGP, fosfatase
alcalina, proteinas totais, TSH, T4 livre e radiografia do punho esquer-
do. Prosseguiu-se para investigagdo complementar com IGF-1 em
71% dos casos e cariétipo em 69%. Os principais diagnosticos obtidos
foram baixa estatura familiar em 29%, atraso constitucional da matura-
céo em 11%, e a associagao destas em 14%. Foram enviados a con-
sulta de Endocrinologia no hospital de referéncia oito casos (23%) e
destes, trés (37,5%) fizeram tratamento com hormona de crescimento.
Discussao: Houve predominio do sexo masculino e o diagnéstico
mais frequente foi de baixa estatura familiar, dados coincidentes com
o descrito na literatura.

Palavras-chave: baixa estatura, adolescentes, hormona crescimento.

Introdugéao

Um dos melhores indicadores do estado de satde da crianga e do ado-
lescente € o seu padréo de crescimento. O processo de crescimento
constitui a expressao fenotipica de uma potencialidade genética modu-
lada através de fatores intrinsecos e extrinsecos ao préprio individuo *.
A baixa estatura (BE) é definida como estatura inferior ao percentil 3
ou a dois desvios-padrao em relagéo a estatura média para um deter-
minado sexo e idade cronolégica?.

Existem varias situagdes que podem diminuir a velocidade de cresci-
mento e estar na origem da BE. Esta pode ser resultado de anomalias
cromossdémicas ou outros defeitos genéticos, ma-nutrigdo, doenga sis-
témica cronica ou privagdo psicoldgica. No entanto, em muitas crian-
cas e adolescentes ndo é possivel estabelecer a causa especifica da
BE, o que é habitualmente designado como baixa estatura idiopatica
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Abstract

Introduction: Short stature is defined by a height lower than the 3rd
percentile or below two mean standard deviation than the reference
population. A careful medical history and physical examination, as well
as a judicious use of complementary exams, are critical for achieving
a diagnosis.

Methods: Retrospective descriptive study, with analysis of the clinical
files pertaining adolescents from 10 to 17 years of age followed in an
outpatient pediatric clinic with short stature between 2005 and 2013.
Results: A total of 35 cases was obtained, 21 of these being males
(60%) with an average age at first appointment of 13 years old
(minimum 10 and maximum 16), and mean follow-up of 24 months.
Background check showed that 23% also had low weight and 20%
presented learning disabilities. In 86% of the cases an initial laborato-
rial evaluation was made, with blood count, erythrocyte sedimentation
rate, BUN, creatinine, SGOT, SGPT, alkaline phosphatase, TSH, free
T4 and radiograph of the left wrist. Further evaluation was done with
determination of IGF-1in 71% of cases and in 69% of them a karyotype
was obtained. The main diagnoses were familial short stature in 29%,
constitutional delay of growth and puberty in 11%, and a combination
of both in 14%. A total of eight (23%) cases were referred for a spe-
cific Pediatric Endocrinology consultation, three (37.5%) of these being
treated with growth hormone.

Discussion: There was a predominance of males and the most fre-
quent diagnosis was familial short stature, coincident with what is de-
scribed in the literature.

Keywords: short stature, adolescent, growth hormone.

(BEI). O diagnostico de BEI implica, por definicdo, a demonstragéo
de uma estatura abaixo de menos dois desvios padréo em relagéo a
estatura média para a idade, sexo e grupo populacional, sem evidén-
cia simultanea de nenhuma patologia que justifique a BE. E portanto
um diagnéstico de excluséo, nele se podendo incluir casos de atraso
constitucional de maturagéo (ACM) e de baixa estatura familiar (BEF)
ou a coexisténcia de ambas®.

Perante esta defini¢do, criangas e adolescentes com sindromes dis-
morficos, como displasias esqueléticas ou sindrome de Turner, e
criangas pequenas para a idade gestacional sdo excluidas, tal como
aquelas com causa claramente esclarecida de baixa estatura (doen-
ca celiaca, doenca inflamatoria intestinal, artrite cronica juvenil, de-
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ficiéncia de hormona do crescimento, hipotiroidismo, sindrome de
Cushing...)*.

Estima-se que aproximadamente 80% de todos os casos de BE na
consulta de pediatria sejam BEI °.

Wudy et al. (2005) publicaram um estudo interessante que envolveu
220 criangas com baixa estatura, das quais 70% foram classificados
com BEI, sendo que destas, 20% com atraso constitucional do cres-
cimento e maturag&o, 7% com baixa estatura familiar, 30% com uma
combinacéo das duas anteriores e 8% com “BEI propriamente dita”.
Em relagéo a distribuicdo entre sexos, foi encontrada uma maior per-
centagem no sexo masculino. Atribuiram como possivel explicacao
para esta maior predominancia do diagndstico no sexo masculino na
consulta de endocrinologia & maior preocupagéo dos pais com a altura
final dos seus filhos ©.

A BEF carateriza-se por uma velocidade de crescimento (VC) normal
ou no limite inferior do normal, idade dssea compativel com a idade
cronoldgica, desenvolvimento pubertario normal e previséo da estatu-
ra final compativel com a altura-alvo’.

Por outro lado, os adolescentes com ACM apresentam-se em per-
centis de estatura inferiores ou abaixo da populagéo geral e também
abaixo da estatura-alvo. AVC geralmente é normal ou baixa (a volta de
quatro cm/ano) e a idade 6ssea ¢ inferior a idade cronolégica. O inicio
da puberdade encontra-se atrasado em relagéo a média populacional,
sendo frequente a histdria familiar de puberdade diferida®’.

A avaliagdo da BE deve iniciar-se com uma histéria clinica detalha-
da, incluindo a historia familiar. E importante recolher dados relativos
a somatometria ao nascimento, assim como histéria de patologia da
gravidez, consanguinidade, prematuridade, idade de inicio da puber-
dade, histéria de doengas cronicas, desenvolvimento psicossocial e
cognitivo “,

A medigao precisa e sequencial da estatura e da VC ao longo do tem-
po, bem como o seu registo nos graficos correspondentes, sdo funda-
mentais para a detecdo de alteragdes no crescimento®.

Depois de recolhidos todos os dados da histéria clinica e do exame
objetivo é necessério determinar quais os adolescentes que requerem
uma avaliagdo complementar mais ou menos imediata ou apenas uma
vigilancia atempada, e posteriormente os que necessitam de referen-
ciagédo efou abordagem especificas.

O objetivo deste trabalho foi caraterizar os adolescentes seguidos em
Consulta de Medicina do Adolescente por baixa estatura, quanto a
avaliagéo, orientacdo, diagnostico e evolugéo.

Métodos

Estudo descritivo com componente exploratdria, com colheita retros-
petiva de dados através da consulta dos processos clinicos respetivos.
A amostra foi constituida pelos adolescentes com idades entre os 10 e
os 17 anos, acompanhados na Consulta de Medicina do Adolescente
de um hospital de nivel | da regi&o centro de Portugal por baixa esta-
tura, no periodo de 1 de janeiro de 2005 a 31 de dezembro de 2013.

Foram estudadas variaveis demogréficas, avaliagéo analitica efetua-
da, diagnostico, problemas associados, orientagdo e evolugéo. O tra-
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tamento estatistico dos dados foi feito com o programa SPSS® verséo
20, utilizando a estatistica descritiva.

Utilizou-se a defini¢do de baixa estatura descrita na introdugéo?.
Aidade 6ssea foi avaliada segundo o método de Greulich e Pyle.

Resultados

No periodo de estudo foram consultados um total de 35 processos,
sendo 21 destes relativos a adolescentes do sexo masculino (60%)
com idade média na primeira consulta de 13 anos (minimo de 10 e ma-
ximo 16, com desvio padréo de 1,46). O tempo médio de seguimento
em consulta foi de 24 meses. As principais caracteristicas demogréfi-
cas estdo indicadas na tabela .

Tabela | « Caraterizagdo da amostra por sexo, idade e

antecedentes
Masculino 60%
Sexo (%) -
Feminino 40%
Minimo 10
Maximo 16
Idade (anos)
Média 13
Desvio Padrao 1,46
Baixo peso 23%
Antecedentes (%) Dificuldades
. 20%
aprendizagem

Legenda: BEF-baixa estatura familiar; ACM- atraso constitucional da maturagéo

Verificou-se que 43% (15/35) foi referenciada a Consulta de Medicina
do Adolescente pelo seu médico de familia, igual percentagem proveio
de outra consulta hospitalar e 14% (5/35) foi referenciada por pediatra
do exterior.

Dos antecedentes pessoais, 23% (8/35) tinha também baixo peso e 20%
(7/35) dificuldades de aprendizagem (destes, metade estava medicada
com metilfenidato, com diagndstico de perturbagdo de hiperatividade
e défice de atengdo). De referir ainda trés casos de adolescentes com
tiroidite auto-imune, com hipotiroidismo. Em relag&o aos antecedentes
familiares, houve alguns casos em que nao foi possivel estabelecer a
estatura alvo familiar, nem precisar a altura do desenvolvimento puberta-
rio. Dos restantes casos foi possivel estabelecer uma baixa estatura dos
pais em 20% (7/35) e atraso da maturag@o em 9% (3/35).

Em 86% (30/35) dos casos foi feita avaliagéo analitica inicial com he-
mograma, velocidade de sedimentagéo (VS), ureia, creatinina TGO,
TGP, fosfatase alcalina, proteinas totais, TSH, T4 livre, ferritina e ra-
diografia do punho esquerdo. Os restantes 14% (5/35) néo realizaram
avaliagdo inicial porque faltaram as consultas subsequentes.
Prosseguiu-se com estudo complementar na investigacao de baixa es-
tatura, em 71% (25/35) dos casos foi feita determinagéo do IGF-1 e em
69% (24/35) foi também pedido o cariétipo (em todas as adolescentes
do sexo feminino e 10 adolescentes do sexo masculino).

Do estudo realizado e da evolugao clinica, os diagnosticos obtidos fo-
ram BEF em 29% (10/35), ACM em 11% (4/35), e a associacéo destas
em 14% (5/35).
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Dos restantes diagndsticos, de salientar um caso de sindrome de No-
onan e um sindrome de Turner, um caso de hipocondroplasia e um
de doenca celiaca. Ainda se encontram em estudo e sem diagnostico
definitivo 14% (5/35) dos adolescentes. Na tabela Il apresenta-se um
resumo dos principais diagnésticos.

Tabela Il + Diagnésticos %
BEF 29
ACM 11
BEF+ACM 14
Qutros (s. Noonan, s. Turner*, hipocondroplasia, doenga 18
celiaca)

Sem diagnéstico 14
Desisténcia/abandono da consulta 14

Legenda: RCIU- restri¢do de crescimento intra-uterino

Baseados nos critérios de referenciagao estabelecidos pela Consulta
de Endocrinologia do hospital de referéncia, houve necessidade de
referenciar 23% (8/35) dos casos. Os critérios de referenciagéo encon-
tram-se descritos na tabela lll.

Para além dos adolescentes com os critérios de referenciagdo ja men-
cionados, foram ainda enviados a Consulta de Endocrinologia aqueles
que apresentavam valores de IGF-1 inferiores ao limite inferior do nor-
mal para sexo e idade e uma idade dssea inferior a idade cronolégica
em mais de dois anos. Nestes Ultimos estavam incluidos todos aqueles
que ainda néo tinham diagndstico e dois com ACM. Dos adolescentes
referenciados a esta Consulta de Endocrinologia, em trés casos houve
indicagdo para fazer tratamento com hormona de crescimento.

Os casos que fizeram tratamento com hormona de crescimento foram
a adolescente com sindrome de Turner e duas situagdes (um rapaz e
uma rapariga) que apresentaram défice de hormona de crescimento
no estudo complementar efetuado.

Tabela Ill » Critérios de envio imediato a Consulta de Endocrinologia

Estatura < -3 SD

Estatura < -1,5 SD em relagdo a estatura alvo familiar

Estatura < -2 SD e velocidade de crescimento <-1 SD (P25)

Sinais neonatais de deficiéncia de hormona de crescimento - hipoglicémia, micropénis, ictericia prolongada

Sindrome de Turner

RCIU sem recuperacéo estatural pelos 2-3 anos

Discussao

No nosso estudo e de acordo com o que esta descrito na literatura
houve uma predominancia do sexo masculino. Os padrdes de refe-
réncia revelam diferengas entre os sexos bastante significativas na
avaliagdo e tratamento da BE®®. Os rapazes s&o encaminhados para
avaliagdo com mais frequéncia, em idades mais jovens e para défi-
ces de altura menos graves, em comparagdo com as raparigas. Como
exemplo, num estudo retrospetivo de 288 criangas encaminhadas para
um centro Unico para avaliagdo da BE, a relagdo masculino: feminino
foi de 1,9: 1°.No momento da consulta, o défice de altura foi significati-
vamente maior para meninas do que meninos (mediana altura Z-score,
-2,4 contra -1,9) e a doenca organica foi mais comum entre as me-
ninas (40% versus 15% respetivamente). Da mesma forma, estudos
de registos de tratamento com hormona de crescimento mostraram
tratamento preferencial dos rapazes em comparagao com as raparigas
com uma proporgao aproximada de 2:1 10",
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Esta diferenga no encaminhamento de rapazes e raparigas com BE,
potencialmente poderia levar a um subdiagnostico e subtratamento
de raparigas com uma miriade de condiges, incluindo sindrome de
Turner e défice de hormona de crescimento™.

Estes resultados enfatizam a necessidade de acompanhamento re-
gular do crescimento a nivel dos cuidados de salde primarios de to-
das as criangas e adolescentes, para assegurar o encaminhamento
atempado e o tratamento adequado.

A natureza retrospetiva e o nimero relativamente pequeno da nossa
amostra constituem uma limitag&o ao nosso estudo.

Na BE, o seguimento por periodo de tempo significativo €, muitas
vezes, imprescindivel para decidir se se trata de facto, de BE ou,
apenas da evolugéo de acordo com os limites considerados normais.



No nosso estudo pudemos verificar essa situagao nos casos de ACM,
havendo posteriormente uma recuperagéo da estatura, com o “surto”
de crescimento na puberdade. Assim, houve um nimero apreciavel de
casos que se manteve em seguimento na consulta até ao completo es-
clarecimento da situagéo e apesar da normalidade da avaliagéo inicial,
0 que se relaciona com o tempo médio de seguimento dos casos do
nosso estudo, que foi de dois anos.

Os parametros relacionados com o crescimento devem ser monitoriza-
dos, incluindo comprimento ou estatura (de acordo com a idade), peso,
indice de massa corporal, VC, e comparadas com a média das popu-
lagBes de referéncia. Os exames complementares podem ser Uteis,
tais como hemograma completo, bioquimica, avaliagédo hormonal (com
TSH / T4livre), idade 6ssea e IGF-1'.

No nosso estudo, em todos os que permaneceram na consulta, foi
pedida uma investigagéo analitica inicial e avaliagéo da idade 6ssea.
Nas adolescentes do sexo feminino a investigagdo complementar ini-
cial incluiu a realizagao de cari6tipo em todos os casos.

A investigagao realizada permitiu estabelecer diagnosticos tao varia-
dos como foi 0 caso de doenca celiaca, o de sindrome de Turner e 0
de hipocondroplasia.

Todos os casos de baixa estatura no sexo feminino tém indicagéo para
realizar cariétipo para exclusdo de sindrome de Turner',

O diagnostico diferencial de criangas e adolescentes com alteragéo
patologica do crescimento pode ser complexo porque um nimero
substancial de sindromes e doencas estao associadas a BE. Todas as
criangas e adolescentes com evidéncia de BE patoldgica, devem ser
encaminhados para endocrinologistas pediatricos e/ou pediatras, con-
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forme necessario, para garantir a identificagdo precisa da(s) causa(s)
subjacente(s) e a sele¢do do tratamento especifico para cada caso.
O tratamento com hormona de crescimento pode ajudar a alcangar
a altura alvo, em criangas selecionadas com baixa estatura devido a
restricdes do crescimento intra-uterino sem crescimento compensaté-
rio (“catch-up growth”), défice hormona crescimento, hipopituitarismo,
a deficiéncia do gene “short stature homeobox” (SHOX), e sindromes
genéticos complexos, como sindrome Turner, sindrome Noonan, e sin-
drome de Prader Willi*®'6, Em Portugal existe uma Comissao Nacional
para a Normalizagdo da Hormona do Crescimento que aprova o trata-
mento com hormona de crescimento, a qual sdo apresentados todos
0S Caso0s.

Um diagnostico, encaminhamento e tratamento precoces/atempados,
melhoram a probabilidade de um bom resultado.

A BEI é um diagnéstico de excluséo, sendo necessario desenvolver
metodologias que possam antecipadamente identificar quais os casos
que podem beneficiar de tratamento com hormona de crescimento. A
indicagdo de utilizagdo terapéutica da hormona de crescimento nesta
situagdo permanece controversa, ndo estando ainda aprovada para
tratamento em Portugal.

Como foi possivel verificar no nosso estudo dos 35 casos, apenas trés
tiveram indicag&o para fazer hormona de crescimento.

Deve ser facultada informagdo completa acerca da eficacia e dos
possiveis efeitos adversos da terapéutica, assim como alternativas
disponiveis, inclusive o aconselhamento psicolégico, para que a de-
cisdo seja tomada em consciéncia e néo sejam criadas falsas ilusdes
relativas a estatura final.
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