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A musica, a saude e o bem estar

José Carlos Areias’

A musica é uma forma de expressao inerente ao ser humano, suscetivel de partilha
de emocgdes ou afetos. A interagdo que promove fortalece as relagées humanas, au-
mentando a empatia e o prazer nesse relacionamento. Favorece ainda a evocacao de
memorias emocionais, sendo, assim, um veiculo para sentimentos inatingiveis de outro
modo.

O conhecimento de que a musica afeta a salde e o bem estar j& existia no tempo
de Aristételes e Platdo. No entanto, s6 em meados do século passado foi possivel aos
profissionais da salde estabelecer uma relagéo entre a musica e a recuperagdo dos
doentes.

Uma das maiores experiéncias teve lugar no final da segunda grande guerra, quan-
do foi pedido a varios musicos que tocassem em hospitais, como forma de tratamento
e acalmia dos feridos. Esta atitude teve resultados tdo positivos que as autoridades
americanas resolveram profissionalizar pessoas com o intuito de recorrer & musica
como forma de terapia. Foi entdo criado o primeiro curso de musicoterapia, em 1944,
na Universidade Estadual de Michigan.

As inovagdes recentes em tecnologia da salude tém reflexo ndo s6 na duragao da
vida, como também na sua qualidade.

Assim, procura-se que essas tecnologias possam dar oportunidade a todos os que
procuram aumentar o prazer, as experiéncias sociais, ou qualquer outra expressao pessoal.

Para isso, os executantes das novas tecnologias que pretendem melhorar a satide e
o bem estar poderao ser educadores, terapeutas, musicos ou profissionais de qualquer
outra arte ou ciéncia.

Os efeitos da musica no ser humano sédo conhecidos ha milhares de anos. Contudo,
a recetividade é subjetiva, dependendo do estado emocional de cada um.

Embora as bases fisioldgicas da musicoterapia ndo sejam ainda bem conhecidas,
sabe-se que a musica melhora a qualidade de vida, tendo influéncia em certas varia-
veis da salide, como podem ser as cardiacas e cerebrovasculares.

A primeira impressao sensorial no ser humano parece comecar na vigésima semana
de gestacdo, sabendo-se que o feto reconhece todos os sons, iniciando uma aprendi-
zagem musical nessa altura.

Esta € uma bem reconhecida interacéo entre a mae e o filho, antecipando, apds o
nascimento, a diminuicdo das cdlicas do recém-nascido. Também as arritmias, co-
muns na gravida e no feto, podem ser potenciadas durante a gestacéo, devido a altera-
¢Oes fisiolégicas como o aumento da frequéncia ou do débito cardiaco.

A musica, com ritmos suaves e lentos, é benéfica para a méae e para o feto, sendo,
ainda, preventiva na morte subita do recém-nascido.

No cérebro, dividido em dois hemisférios, o direito tem sido identificado como o
lugar de apreciagdo musical. Contudo, ndo tendo ainda sido identificado um centro
musical, parece provavel que a identificagdo da musica emerge da atividade conjunta
dos dois hemisférios. Acresce que o cértex frontal, onde as memorias sdo arquivadas,
tem também um papel activo na apreciagdo da melodia, sobretudo do ritmo. Interes-
sante constatar que experiéncias feitas com musica de Mozart mostraram uma ativagéo
de ambos os hemisférios, com reflexo numa maior aprendizagem e retengéo informa-
tiva. Outras experiéncias, efetuadas com monitorizagao da presséo arterial, frequéncia
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cardiaca, frequéncia respiratéria e velocidade de fluxo sanguineo na artéria cerebral
média, mostraram que nos crescendos vocais ou orquestrais havia vasoconstri¢éo, au-
mento da frequéncia cardiaca e da presséo arterial, em contraste com a vasodilatagéo
e diminuicdo da pressao sistémica constatadas na altura em que a musica era mais
uniforme ou suave.

Muito se tem investigado em relacdo ao funcionamento do cérebro, sabendo-se
que nenhum sistema funciona isolado de outros, pensando-se que em lugar de haver
centros diferentes no hemisfério direito e esquerdo, havera zonas superiores e inferio-
res em ambos os hemisférios, contribuindo todas para as diferentes execugdes no ser
humano.

Assim, parece claro que a musica é transformadora e capaz de criar estados psi-
quicos e fisicos diferentes no ser humano. E uma forma de expressar emogoes e sen-
timentos em campos tao diferentes como podem ser o social, econémico, ambiental
ou religioso.

Distingue-se de outros sons pelo aproveitamento de frequéncias vibratorias harmo-
nicas, com diferente tonalidade, dindmica e duragao.

A terapia mediante a musica utiliza uma linguagem artistica no processo terapéuti-
co, podendo, contudo, ser utilizada como experiéncia estética e saudavel no ser huma-
no, na procura, em sessoes de relaxamento, de efeitos positivos.

Como forma terapéutica, a musica procura promover no paciente uma melhoria de
ordem fisica, psicoldgica, cognitiva, espiritual, ou outra.

Problemas como a ansiedade ou depressao criam uma baixa eficiéncia cerebral,
com origem na diminuigdo de serotonina, um neurotransmissor envolvido na comuni-
cacdo entre neurdnios. O efeito da musica consiste em estimular as células cerebrais,
aumentando o nivel de serotonina e dessa forma melhorar o humor ou a disposicao.

O efeito, tendo em comum o prazer, pode ser diferente, provocando excitagdo ou
acalmia, conforme o tipo de musica e o ambiente criado.

A musica é também conhecida como facilitadora do processo de aprendizagem,
sobretudo nas criancas, utilizando a informagéo e a memoria.

Nos idosos, muitas cangdes estdo ligadas a memarias alegres ou tristes, ajudando
a uma melhor interagdo em situagbes de insonia, depressdo, ou mesmo em doentes
com deméncia ou Alzheimer.

A musica pode ainda melhorar a comunicagao, estimulando a destreza da lingua-
gem, sobretudo em criancas autistas ou com outras formas de dificil expressao.

Um dos aspetos interessantes da musicoterapia consiste em avaliar a sua utilidade
na diminuigéo da farmacoterapia. A dor € uma experiéncia independente da idade, sen-
do controverso o mecanismo pelo qual a musica pode contribuir para o seu controlo.
Sabe-se que os recetores da dor enviam sinais para o cérebro, sendo possivel que a
musica bloqueie a percecao dolorosa ao atuar nos transmissores da dor.

O tratamento da dor crénica ou recorrente tem sido um importante campo para
o desenvolvimento da musicoterapia. Duas técnicas tém sido usadas: a interativa, na
qual o paciente e o terapeuta tocam ou cantam conjuntamente, e a forma passiva, na
qual o paciente ouve musica previamente selecionada e gravada pelo terapeuta. Neste
ultimo caso, o efeito pretendido é essencialmente melhorar o humor do doente, alte-
rando o limiar da dor, utilizando a distracdo e o relaxamento. A musica pode ainda ser
usada como uma forma de comunicacdo néo verbal, melhorando, naqueles para quem
0 acesso verbal esta dificultado, a possibilidade de interagir.

A mdsica diminui significativamente o nivel de ansiedade nos doentes em cuidados pré-
-operatorios, por vezes com uma eficacia superior a utilizacdo de certos farmacos, como o
midazolam, uma benzodiazepina com efeitos na ansiedade e relaxamento muscular.

Em experiéncias recentes, a musica de Mozart revelou possuir maior efeito sedativo
do que alguns farmacos normalmente usados.

A musica, estimulando a libertacdo de endorfinas, neurohormonas produzidas na
hipdfise, tem uma potente acgédo analgésica estimulando a sensagédo de bem estar,
conforto e melhoria de humor.

8 | editorial
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Estudos recentes mostram que a endorfina pode ter um efeito sobre areas cerebrais
responsaveis pela modulacdo da dor, do humor, depressdo ou ansiedade, e, ainda,
sobre o sistema nervoso simpatico, responsavel pela modulagéo de diversos érgaos,
como 0 coragao ou o intestino

Assim, a elevada eficacia e aparente auséncia de efeitos adversos, tornam a musica
uma alternativa credivel ao midazolam, ou a outros farmacos habitualmente usados na
pré-medicacao.

Também, apds a cirurgia, ha suficiente evidéncia pratica da diminuicdo de stress
pos-operatorio com musica adequada, tendo sido ainda comprovada a diminuicdo de
niveis de cortisol no grupo de individuos submetidos a cirurgia de coragao aberto, com
musica nos cuidados intensivos pos-operatorios , quando comparados com o grupo de
individuos sujeitos @ mesma cirurgia sem acompanhamento de musica no seguimento
pos-cirlrgico.

Hans-Joachim Trappe, um cardiologista alemao, estudou o efeito da musica numa
unidade de cuidados intensivos, publicando em 2010 na revista Heart os seus sur-
preendentes resultados. Os maiores beneficios constatados nos doentes foram conse-
guidos com musica classica, sobretudo com Bach, Mozart e compositores italianos. O
fluxo cerebral avaliado por ecografia na artéria cerebral média, diminuia significativa-
mente nos doentes que ouviam o “Va pensiero” da épera “Nabucco” de Verdi, quando
comparado com outros tipos de musica. A musica dita de meditagdo mostrou efeitos
sedativos, enquanto “Heavy Metal” e “Techno” mostraram ser perigosas numa unidade
de cuidados intensivos, aumentando o stress e o comportamento agressivo. Curiosa-
mente, 0 jazz aumentou a concentragcdo nos doentes, sendo o “Hip Hop” e o “Rap”
benéficos, ndo pela melodia, mas pelo ritmo e pelo efeito das palavras.

Contudo, alguma dita musica concreta, muito em voga em meados do século vinte,
conhecida pela sua atonalidade, ndo acrescentou qualquer vantagem como experién-
cia de sentidos, sabendo-se da agressdo que provocava no bem estar e inteligéncia
de cada um. E um exemplo John Cage que, em 1952, apresentou uma obra intitulada
4’ 33", que constava da chegada do executante ao piano, da abertura deste e da per-
manéncia, em siléncio, do tempo correspondente ao titulo da obra, dando assim por
concluida a sua atuacdo. Outras obras do mesmo compositor patrocinavam sons ex-
traidos do piano, depois de atar papeis, borrachas ou nozes as cordas do instrumento.
Como se compreende, nenhuma felicidade se podia extrair desta desinteressante arte.

Em concluséo, a musica € uma combinag@o de sons com diferentes frequéncias,
tonalidades, intensidades e ritmos. Distingue-se do ruido pela harmonia na conjugacéo
dessas propriedades

Sendo o prazer da musica muito subjetivo, para uma melhor saude fisica e psiquica
podemos escolhé-la, extraindo dela inquestionaveis beneficios.

A eficacia da musicoterapia tem sido descrita, sobretudo quando se escolhe mu-
sica classica ou outra relaxante. Varios estudos sugerem que este tipo de musica tem
efeitos no sistema cardiovascular, influenciando a frequéncia cardiaca e a sua variabili-
dade, bem como a presséo arterial. Gragas a plasticidade cerebral, a musica é uma po-
derosa ferramenta terapéutica de baixo custo e risco, com inequivocos efeitos positivos
na memodria, atencdo, fungdes motoras e emogao. Tem ainda um efeito muito positivo
na diminuigédo da intensidade ou frequéncia da dor e na medicina intensivista, para além
de prazer e bem estar que a todos nés pode proporcionar na diminui¢gdo do stress ou
desgaste diario, contribuindo significativamente para uma eficaz regulagdo emocional.
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Fatores de risco para cicatriz renal apds a
primeira infecao febril do trato urinario

RISK FACTORS FOR RENAL SCARRING AFTER FIRST
FEBRILE URINARY TRACT INFECTION

ABSTRACT

Introduction: The urinary tract infection (UTI) is one of the
most common paediatric infectious diseases and it increases
the risk for hypertension and end-stage renal disease. Authors’
aim was to identify risk factors for permanent renal injury after a
first febrile urinary tract infection.

Methods: Retrospective analysis of clinical, laboratorial
and imaging data of children aged 1 to 36 months hospitalized
between January 2010 and December 2012 with the first febrile
UTI, comparing with late renal scintigraphy results.

Results: Seventy seven children were included - 53%
female, median age of 5 months, Escherichia coli identified in
95%. Renal scintigraphy, performed after the acute episode,
revealed renal scars in 19.5%. Cystourethrography was done in
21 patients and vesicoureteral reflux identified in 3. There was no
statistically difference between children with and without renal
scarring regarding gender, age, body temperature, C-reactive
protein, plasmatic creatinine level, bacteriuria or urine nitrite
test, urine bacteria identified, presence of vesicoureteral reflux
or recurrence rate of UTI.

Conclusions: The authors did not detect any clinical,
laboratory or imaging data that may predict progression to
renal scarring following a first episode of febrile UTI in children
between 1 and 36 months.

Keywords: urinary tract
scintigraphy.

infection, renal scar, renal
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RESUMO

Introducéo: A infecdo do trato urindrio (ITU) € uma das
doencas infeciosas com maior incidéncia em Pediatria e apre-
senta risco de doenca renal cronica e hipertenséo arterial. O
objetivo dos autores foi identificar os fatores de risco para lesao
renal apds o primeiro episddio de infegdo do trato urinario febril.

Métodos: Andlise retrospetiva dos dados clinicos, labora-
toriais e imagioldgicos de criangas entre os 1 e 36 meses de
idade, internados entre janeiro de 2010 e dezembro de 2012 por
primeiro episodio de ITU febril, comparando os resultados finais
da cintigrafia renal.

Resultados: Foram incluidos 77 doentes, dos quais 53%
eram do sexo feminino, com idade mediana de 5 meses e com
identificacdo de Eschericia coli em 95%. A cintigrafia renal
revelou cicatrizes renais em 19,5% da amostra. A cistouretro-
grafia miccional seriada realizou-se em 21 criangas, tendo-se
identificado refluxo vesicoureteral em 3 doentes. Comparando
0s casos com e sem cicatrizes renais, ndo se observaram dife-
rencas estatisticamente significativas relativas a género, idade,
temperatura corporal, doseamento sérico de proteina C reativa
ou creatinina, bacteriuria ou nitrituria, tipo de bactéria identifi-
cada, presenca de refluxo vesicoureteral ou taxa de recorréncia
das infegbes do trato urinario.

Conclusées: Os autores ndo detetaram nenhum fator de
risco clinico, laboratorial ou imagioldgico para progressao para
lesdo renal apos um primeiro episodio de ITU febril em criancas
entre 1 e 36 meses.

Palavras-chave:
cintigrafia renal.

infecdo do trato urinario, cicatriz renal,
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INTRODUCTION

Urinary tract infection (UTI) is one of the most common
infectious diseases in children. The renal parenchyma inflammation
and immune reaction in acute pyelonephritis can cause permanent
kidney damage with renal scarring.” The renal scarring extension
can subsequently lead to hypertension and end-stage renal
disease. In an attempt to optimize follow-up after a febrile UTI,
many authors have tried to identify risk factors for renal scarring
in these children. The aim of our study was to establish the
correlation between the clinical, laboratory and imaging features
of the first febrile UTI and the renal scarring formation.

METHODS

This is a retrospective study of children 1 to 36 months
of age hospitalized with their first febrile UTI at our paediatric
department, between January 2010 and December 2012.
Children with known nephrourological or immunological disease
were excluded. Febrile UTI was defined as positive urine culture
in children with fever and pyuria or positive urine nitrite test.
Positive urine culture was defined as: colony-forming units (CFU)
> 1 in suprapubic aspiration, CFU > 10* in urine from vesical
catheterism or CFU > 10° in urine colleted from middle-stream
clean-catch method. At our department, all children from 1 to
36 months age with febrile UTI are submitted to renovesical
ultrasound and, after 6 months, to a renal dimercaptosuccinic
acid scintigraphy. Those with atypical UTI characteristics (non-
response to antibiotics in 48 hours or non-Escherichia coli
bacteria identified at urinary culture), recurrent UTI (more than
two febrile UTI, three non-febrile UTI or more than one febrile
and one non-febrile UTI) or abnormal renovesical ultrasound /
renal scintigraphy are submitted to voiding cystourethrography.
We analysed the epidemiological characteristics (gender, age,
family history of kidney disease), the clinical and laboratory
characteristics of febrile UTI (maximum temperature, reactive
C protein assay and creatinine, presence of pyuria, nitrituria,
bacteriuria and bacteria identified in urine culture), data from
the imaging investigation (ultrasound, renal scintigraphy, voiding
cystourethrography) and febrile UTI recurrence. These data were
then related to the presence of renal scarring in scintigraphy,
performed 6 months after the first febrile UTI. Data were analysed
using the Statistical Package for Social Science® (SPSS) for Mac
version 21 and Microsoft Excell®. There was done a descriptive
analysis of patient characteristics and disease evolution and
Chi-squared (y?) test was used as appropriate. The p values of
less than 0.05 were considered statistically significant.

RESULTS

Seventy-seven children were admitted with their first febrile
UTI in a period of three years, mostly female (53%) and with
a median age of 5 months (1.35-30.95 months). In 9.1% there
was a family history of kidney disease, including recurrent UTI,
kidney stones, arterial hypertension, polycystic kidney disease
and asymmetric renal dimensions.

Clinical, laboratory and renal imaging characteristics are
described in Table 1. Escherichia coli was identified in 73 cases,
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Klebsiella pneumoniae in 2 patients and Proteus mirabilis and
Enterococcus faecalis in one case each. Renovesical ultrasound
was performed in 76 patients (79% in acute phase), with
alterations in 7 patients (9%): duplex kidney, renal asymmetry,
nephrocalcinosis, renal malrotation, pyelocaliceal dilation
(anteroposterior diameter 5 to 7 mm). Renal scintigraphy
detected scarring lesions in 15 patients (19,5%). Voiding
cystourethrography was performed in 21 patients, after detecting
ultrasound or renal scintigraphy anomalies (12 patients with
renal scarring) or identifying non-Eschericia coli in urine culture.
Unilateral vesicoureteral reflux (VUR) was detected in 3 patients
(grade |, grade llI-IV and IV). The case with grade IV vesicoureteral
reflux had focal renal lesion on scitigraphy. After 18.9 + 11.5
months follow up, 23.4% of patients had UTI recurrence.

Table 1. Epidemiological, clinical, laboratorial and renal
imaging characteristics.

Data description
N 77
Age (median) 1,35-30,95 months (5 months)

Gender (male:female) 37 (47%) : 41 (53%)

7(9,1%)

Renal disease family history
1<t febrile UTI

Maximum temperature (mean)

38-40,5°C (39,4°C)
2-321,5 mg/L (75,8 mg/L)
0,1-1,4 mg/dL (0,36 mg/dL)

Reactive C Protein (mean)

Creatinine (mean)

Nitrituria 24 (31,2%)
Bacteriuria 9 (12,2%)
Escherichia coli 73 (95%)
Renal Imaging

Renal ultrasound (N=76)
Renal scintigraphy (6 months after UTI)

Normal: 69 (91%)

Renal scar: 15 (19,5%)
Vesicoureteral reflux: 3 (14,3%)
18 (23,4%)

18,9+11,5 months

Voiding cystourethrography (N=21)

UTI recurrence

Follow-up

Comparing children with and without renal scarring, we
did not found statistically significant difference in any clinical,
laboratory or renal imaging data (Table 2). Children with renal
scarring had higher recurrent UTI incidence, but the difference
had no statistical significance (33% vs. 12%, p = 0.244).

DISCUSSION

Despite the high prevalence of UTI in children there still many
doubts about what is the best protocol to use after the first episode.
The ideal protocol would identify children who will develop renal
scarring by their risk factors, lessening the exposure of non-risk
children to the side effects related to its detection. There is a
risk of progression to end-stage renal disease associated with
the presence of renal scarring, but permanent kidney damage



Table 2. Data according to renal scarring on renal scintigraphy.
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Renal scarring No renal scarring
(N=15) (N=62) p
Age median 7,5 months 7,9 months 0,833
Gender % (Male:Female) 33:67 % 48:52 % 0,163
Maximum temperature mean 39,3°C 39,6°C 0,100
Reactive C Protein mean 71,3 mg/L 92,6 mg/L 0,270
Creatinine mean 0,34 mg/dL 0,47 mg/dL 0,145
Nitrituria 3 patients (20,0%) 21 patients (33,9%) 0,237
Bacteriuria 2 patients (13,3%) 7 patients (11,3%) 0,542
Non-Escherichia coli 1 patient (6,7%) 3 patients (4,8%) 0,588
Vesicoureteral reflux 1 patient (6,7%) 2 patients (3,2%) 0,388
UTl recurrence 5 patients (33,3%) 7 patients (11,3%) 0,244

is identified in less than half of children with febrile UTI.>* In our
department, renal sctintigraphy is performed 6 months after febrile
UTI in children between 1 and 36 months. This timing is related
to the higher specificity in the detection of renal scarring after 5
months of acute injury to the renal parenchyma.® In our study, this
approach identified renal scarring in 19.5% of children.

Clinical research to identify the risk factors for renal scarring
is extensive, in an attempt to optimize the follow-up of these
patients. Some authors have identified characteristics that
may increase the risk of permanent renal damage, including
age, serum inflammation parameters, etiological bacteria,
vesicoureteral reflux and UTI recurrence.?3 611

One of the most frequently identified risk factor associated
with renal scarring is the vesicoureteral reflux. In Shaik et
al meta-analysis, VUR had a 2.6 higher risk of renal scarring,
which was proportional to the degree of VUR.? This observation
is justified by the presence of retrograde flow of urine carrying
potentially infectious agents to the renal parenchyma. However,
other authors do not reproduce these results and point that the
association of VUR and renal scarring may be influenced by
the presence previous renal dysplasia associated with high-
grade VUR.* For this reason we excluded children with known
nephrourological disease, in attempt to limit this bias. Our study
did not identify any risk factor for renal scarring in children 1 to
36 months with the first febrile UTI. Recently Coutlhard et al have
also described the absence of UTI clinical signs that can predict
the development of renal scarring.'

The inconsistency and non-reproducibility of the studies
keeps the doubts about risk factors and mechanisms leading to
persistent renal lesion after the first febrile UTI. This difficulty is due
to the different protocols of diagnostic, treatment and follow-up.
Our study has the limitations of its sample size and retrospective
nature and the lack of a renal scintigraphy in the acute phase in
typical UTI. Our results, although contradictory with some studies,
are in agreement with our empirical clinical knowledge, which
can not identify the children who will progress to renal scaring.
In this way, we still maintain renal scintigraphy in the work-
up investigation of all febrile UTI in children between 1 and 36

months. It is also important to point out that several molecular
and genetic factors and its application in clinical practice remain
unclear, so that more research in this area is needed.

CONCLUSION

We found no clinical, laboratory or imaging finding predictive
of progression to renal scarring after the first febrile UTI in
children between 1 and 36 months.
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Hipersensibilidade medicamentosa em criancas
de idade pré-escolar

DRUG HYPERSENSITIVITY IN PRE-SCHOOL CHILDREN

ABSTRACT

Introduction: Drug hypersensitivity reactions (DHRs)
are reproducible adverse effects of drugs, taken at a normal
therapeutic dose, which clinically resemble allergy. The reported
prevalence in children is up to 10%. The investigation of these
reactions may require skin testing, dosing of drug specific
immunoglobulin E (IgE) and drug provocation tests.

Objective: The aim of this study is to report the results of
DHRs workup in pre-school children seen at the drug allergy
clinic from January 2007 to December 2012.

Material and Methods: This study included 189 children
(61% male), which first suspected drug hypersensitivity reaction
occurred before the age of six years that were evaluated for DH
in the referred time period.

Results: Culprit drugs were beta-lactams in 82% of the
cases and NSAIDs in 10%. The clinical history was suggestive
of an immediate-type reaction in 18% of the cases and the most
prevalent manifestations were cutaneous (90%). The workup
was completed in 118 patients (62%). Drug Hypersensitivity
was confirmed in six patients (5%) and excluded in 95% of
the patients who completed the workup, without any serious
complications.

Conclusion: These results show the applicability and value
of this diagnostic approach in pre-school children.

Keywords: Drug Allergy; Drug Allergy diagnosis; pediatrics;
drug provocation tests.
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RESUMO

Introducao: As reagdes de hipersensibilidade medicamen-
tosa (RHM) séo reaccdes adversas reprodutiveis que se carac-
terizam por sintomas tipicos de alergia que surgem apds admi-
nistrag@o de doses terapéuticas habituais. A sua prevaléncia em
idade pediatrica atinge os 10%. A investigacdo das RHM inclui
a realizagao de testes cutaneos, pesquisa de imunoglobulinas
especificas para os alergénios implicados e provas de provo-
cacao.

Objectivos: No presente trabalho pretendemos relatar os
resultados da investigagdo de RHM em criangas em idade pré-
-escolar, observadas na Consulta de Alergia a Farmacos, entre
janeiro de 2007 a dezembro de 2012.

Material e Métodos: O estudo incluiu 189 criangas (61% do
sexo masculino) cuja primeira RHM ocorreu antes dos seis anos
de idade e que realizaram investigacao diagndstica no Servico
durante o periodo referido.

Resultados: Os farmacos suspeitos foram os beta-lactami-
cos em 82% casos e os AINEs em 11%. A reaccao descrita tinha
caracter imediato em 18% dos casos e a maioria das manifes-
tagcOes descritas eram cutaneas (90%). Completaram a investi-
gacdo 118 doentes (62%) confirmando-se hipersensibilidade a
medicamentos em seis doentes (5%). Excluiu-se o diagndstico
em 95% dos casos.

Conclusao: Estes resultados demonstram a aplicabilidade e
a importancia destes procedimentos diagndsticos em criangas
em idade pré-escolar.

Palavras-chave: Alergia a farmacos; diagnéstico de alergia
farmacos; idade pediatrica; provas de provocagao.
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INTRODUCAO

Uma reagéo adversa a medicamentos (RAM) € qualquer res-
posta prejudicial, indesejavel e nao intencional a administragcao
de um medicamento usado para fins de profilaxia, diagnéstico
ou tratamento."

A classificagé@o farmacolégica classica distingue dois subti-
pos principais: as reagdes tipo A — dose dependentes e previsi-
veis e as reacoes tipo B — imprevisiveis e menos dependentes
da dose administrada. As reages de hipersensibilidade me-
dicamentosa (RHM) integram-se no tipo B e caracterizam-se
por sintomas e sinais, tipicos de uma reacgao alérgica, iniciados
apos exposicdo a um medicamento numa dose habitualmente
tolerada. As RHM podem ser subdivididas em alérgicas e nao
alérgicas, sendo que as primeiras implicam a demonstragéo de
resposta imune especifica (mediada por imunoglobulinas ou lin-
focitos T especificos). 2

Aspetos epidemioldgicos:

As RAM s@o consideradas um problema de saude publica
e tém grande impacto na prética clinica; causam morbilidade e
mortalidade significativa, limitam as op¢des terapéuticas futuras
e acarretam custos socioeconémicos importantes.

Em 2012 Smith et al, numa reviséo sistematica sobre RAM
nos grupos etarios pediatricos, que incluiu 48 estudos, refere
uma incidéncia de 0,6 a 16,8% em doentes internados e reporta
as RAM como causa de 0,4 a 10,3% dos internamentos pedia-
tricos.® As criangas mais pequenas, sobretudo com idade infe-
rior a 2 anos, tém um risco acrescido de RAM na exposi¢édo a
farmacos.*

Relativamente as RHM, varios estudos transversais em po-
pulagdes pediatricas apontam para uma prevaléncia autodecla-
rada que varia entre os 3 e 0s 10%. 57

Em Portugal, uma publicagdo de 2009, refere uma preva-
Iéncia autodeclarada de RAM de 9.7% e 6.4% de RHM entre
1849 criangas inquiridas em ambulatério.? Mais recentemente,
Martins et al, reporta uma prevaléncia autodeclarada de 4% de
RHM entre 1169 criancas recrutadas em creches de Lisboa e
Porto demonstrando a importancia deste problema mesmo em
idade pré-escolar.’

Casos suspeitos de RHM

O esclarecimento dos casos suspeitos de RHM é importan-
te de forma a reduzir os falsos diagndsticos de alergia medica-
mentosa. A utilizacdo desnecessaria de farmacos alternativos
na suspeita de alergia medicamentosa implica muitas vezes nao
s0 custos acrescidos como a utilizagao de farmacos com perfil
de seguranca mais desfavoravel.'®"? Além disso, as alternativas
terapéuticas em idade pediatrica aos farmacos habitualmente
implicados (beta-lactamicos, ibuprofeno e paracetamol) sdo es-
cassas por estarem contraindicadas, ndo existirem formulagdes
adequadas ou ndo estarem disponiveis estudos de seguranca
em criangas.

Apesar da elevada prevaléncia de alergia medicamentosa
autodeclarada em idade pediatrica, varios estudos demonstra-
ram que, apos avaliagédo clinica exaustiva, apenas uma mino-
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ria destas reacdes podem ser efetivamente classificadas como
alérgicas.

Num estudo recente realizado na Turquia numa populagdo
escolar, avaliaram-se em consulta de Alergologia os participan-
tes que autodeclararam RHM em inquérito prévio. Os resulta-
dos revelaram que apenas 1,5% das suspeitas de RHM foram
confirmadas, estimando-se uma prevaléncia de 0,12% de RHM
imediata nesta populacédo.

Em Portugal, entre 1426 questionarios recolhidos numa po-
pulagéo pediatrica do ambulatério hospitalar, foram identifica-
dos 67 casos de RHM autodeclarada (4,7%). Das 60 criangas
que responderam ao convite para avaliacdo em consulta de
Alergia a Farmacos, apenas em 3 casos (5% dos estudados) se
confirmou a suspeita de RHM estimando-se uma prevaléncia de
0,2% de RHM nesta populagdo.'

Segundo revisdo de casuistica de uma base de dados eu-
ropeia (Drug Allergy and Hypersensitivity Database) com 3275
doentes foi demonstrado também que a taxa de confirmagéo
diagnéstica da suspeita de RHM é menor em idade pediatrica,
observando-se a confirmagé@o em 10,6% das criangas compa-
rativamente a 16,5% dos adultos investigados.®

OBJECTIVO

O presente trabalho tem como objetivo apresentar os resul-
tados do estudo diagnodstico de suspeita de RHM em criangas
em idade pré-escolar observadas em Consulta de Alergia a Far-
macos num Hospital Pediatrico.

MATERIAIS E METODOS

Estudo retrospetivo abrangendo 6 anos da Consulta de Aler-
gia a Farmacos do Hospital de Criangas Maria Pia — Centro Hos-
pitalar do Porto (CHP) (2007 a 2012). Foram incluidos todos os
doentes cuja primeira reagéo suspeita de hipersensibilidade (HS)
ocorreu antes dos 6 anos de idade num total de 189 criancas.

Estudo da suspeita de RHM

A investigacdo diagndstica das suspeitas de RHM iniciou-se
pela colheita de uma histéria clinica detalhada da qual se partiu
para a programagao dos exames complementares de diagndsti-
co in vitro (pesquisa de imunoglobulinas E especificas) e in vivo
(testes cutaneos e prova de provocacgao). O protocolo utilizado
para a colheita da histdria clinica baseou-se na proposta do Eu-
ropean Network for Drug Allergy — ENDA protocolo esse traduzi-
do para portugués.'®"

Na anamnese foi dada particular importéncia ao numero de
reagoes prévias, aos farmacos envolvidos, ao motivo causal da
toma do medicamento; aos sintomas e sinais referidos durante
a RHM e a correlagdo temporal entre o seu aparecimento e a
administracdo do farmaco/s suspeito/s; também foi contempla-
da a gravidade da reagéo, o tempo decorrido até a resolugéo e,
ainda, quais os farmacos utilizados posteriormente e a respetiva
tolerancia. Considerou-se estar perante uma reacao imediata
quando a reagao se observava até uma hora apds a toma.

Nos casos suspeitos de RHM grave em que testes de pro-
vocagao sdo contraindicados e ndo ha exames laboratoriais ou



testes cuténeos validados, optou-se pela manutengéo da evic-
¢éo do farmaco mesmo sem confirmacéo diagnostica evitando
estudos complementares duvidosos e contraproducentes. Na
suspeita de reagdo a mais de um farmaco, houve a necessida-
de de realizar o esclarecimento diagndstico para cada uma das
classes de farmacos envolvidas. Nos casos de identificagdo de
RHM a uma classe de farmacos com potenciais rea¢des cruza-
das, procedeu-se a identificacdo de alternativa terapéutica.

Os doentes sem contraindicagdes para os procedimentos
foram seletivamente submetidos a pesquisa de IgEs especificas
de farmaco, a testes de picada, intradérmicos ou epicutaneos e
a prova de provocacao. A selegcdo dos exames complementares
dependeu da clinica, ponderando-se o risco e o beneficio asso-
ciado a cada procedimento.

Imunoglobulinas E especificas

Para o estudo das RHM imediatas ou de “timing” mal defi-
nido envolvendo betalactamicos realizou-se o doseamento dos
niveis séricos de imunoglobulina E para benzilpenicilina, penici-
lina V, amoxicilina, ampicilina e cefaclor (cut-off de 0,35 KUA/L,
Thermo Fisher Scientific, Uppsala, Suécia).

Testes cutaneos

Para os testes cuténeos por picada e intradérmicos foram
utilizadas as formulagdes injetaveis dos farmacos a testar até
as diluigdes maximas nao irritativas descritas na literatura, uti-
lizando soro fisioldgico como controlo negativo e histamina a
10mg/ml como controlo positivo. No caso das reagdes a beta-
-lactamicos recorreu-se também aos kits comerciais da Diater®
(PPL, MDM)."®

Os testes cutaneos de contacto foram usados no estudo de
algumas reacdes cuténeas nao imediatas segundo as recomen-
dagdes internacionais.®

Prova de provocacao

A prova de provocacgdo € proposta as criangas sem con-
traindicacGes em que os restantes estudos ndo se encontram
validados, ndo sédo possiveis, ou sdo inconclusivos.'®?°

Cada prova foi executada respeitando as orientagdes de se-
guranca preconizadas internacionalmente e com consentimento
informado de quem detinha a tutela da crianga. As provas foram
efetuadas em Hospital de Dia sob supervisdo médica. 12

As doses a administrar foram calculadas com base na idade/
peso de cada criancga. As doses atingidas no final da provoca-
¢éo correspondiam a dose total de uma toma no caso de rea-
¢des imediatas apds uma Unica toma ou a dose total de um dia
de terapéutica nas reagdes ndo imediatas, com relagdo tempo-
ral com a administracdo mal definida e naquelas que ocorreram
apos varias tomas

RESULTADOS

No periodo considerado foram observadas 189 criancas com
idade inferior a seis anos no momento da primeira RAM. A idade
média da amostra foi de dois anos e quatro meses e encontramos
uma predominancia do género masculino (61% dos casos).
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Os farmacos suspeitos mais vezes envolvidos nas RHM fo-
ram os beta-lactdmicos implicados em 82% do total das rea-
¢coes: 39% (60/155) dos casos amoxicilina, 44% (69/155) asso-
ciacdo amoxicilina com &cido clavulénico, cefalosporinas em
11% (17/155) e a penicilina em 6% dos casos (9/155).

Os AINEs foram suspeitos em 11% das reagdes: ibuprofeno
em 76% (16/21) e paracetamol nos restantes casos. Em 13 dos
doentes investigados encontramos outros farmacos suspeitos:
sulfametoxazol+trimetoprim (2), gentamicina (1), vecurénio (1),
mebendazol (1), dimetindeno (1), nitrofurantoina (2), azitromici-
na (2), claritromicina (2), e a associagdo pseudoefedrina com
triprolidina (1).

Os farmacos implicados foram utilizados, na maioria dos
casos, em contexto infecioso: 48 casos por amigdalite aguda
e 33 casos por otite média aguda. Menciona-se ainda prescri-
¢do em 20 criangas por febre sem foco, em sete por ITU, dois
por gastroenterite, sete administragdes de caracter profilatico
(quatro por cirurgia, trés por procedimentos diagndsticos) e uma
durante exame oftalmoldgico. Nao se conseguiu apurar motivo
de prescricdo em 49 criancas.

As reagdes foram imediatas em 34 (18%) casos incluindo
sete reacOes anafilaticas. Os sintomas surgiram em média no
terceiro dia de tratamento observando-se, no entanto, casos
com inicio até ao décimo dia.

Os sintomas cutaneos foram os mais referidos surgindo em
90% (170/189) das reagbes descritas; exantemas maculopapu-
lares em 74%, e urticaria/angioedema em 26%.

As reacOes motivaram o recurso ao Servigo de Urgéncia em
57% dos casos; metade das criangas necessitou de tratamento,
mas apenas em dois casos houve administragdo de adrenalina
documentada.

Estudo complementar

Nao se submeteram a estudos complementares trés crian-
¢as cuja historia clinica ndo era compativel com reagéo de hiper-
sensibilidade a farmacos.

Em sete criangas com suspeita de RHM manteve-se a evic-
¢ao apesar de ndo ter havido confirmagao ou exclusao diagnds-
tica cabal. Uma apresentava clinica sugestiva de doenga soro-
-like associada a tratamento com amoxicilina. Nesta crianca foi
negativa a pesquisa de IgEs para beta-lactamicos e a prova de
provocacgao a cefixima, farmaco que foi proposto como alterna-
tiva possivel tendo-se assumido o diagndstico de presungéo de
doenca soro-like por amoxicilina. Outras duas criangas apresen-
taram manifestagOes cuténeas consideradas graves, nomeada-
mente Stevens-Johnson e eritema multiforme sendo a amoxicilina
o farmaco suspeito. Face a existéncia de alternativas terapéuti-
cas ja conhecidas, ndo se realizou estudo adicional. As restantes
quatro criangas apresentaram suspeita de reagéo a farmacos néo
essenciais e com alternativas reconhecidamente toleradas e efi-
cazes, pelo que também nao se justificou a progressé@o do estu-
do (quatro reagbes nado imediatas: ao mebendazol, dimetindeno,
nitrofurantoina e a associagé@o pseudoefedrina com triprolidina).

Consideraram-se inconclusivos 61 casos, em que nado foi
possivel confirmar ou excluir HSM por ndo se ter concluido a
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investigagéo diagnostica, ou por apenas terem sido realizados
testes de provocacdo com farmacos alternativos.

Dos 118 doentes (62% da amostra inicial) que completaram
todo o estudo proposto foi possivel excluir a suspeita inicial de
HS em 112 criancas apos realizagcao de teste de provocacao
diagndstico com resultado negativo e apenas se documentou
a existéncia de hipersensibilidade em seis criangas (5% dos
que completaram todos os procedimentos diagnosticos pro-
postos). Os dados relativos a estes seis doentes apresentam-
-se na Tabela 1:

Em resumo

O estudo foi considerado conclusivo em 118 criangas. Con-
firmou-se hipersensibilidade medicamentosa em seis criancas
correspondendo a 5% das que completaram o estudo.

Em quatro casos, a responsabilidade foi atribuida a antibié-
ticos beta-lactamicos, em um caso a atropina e noutro caso ao
paracetamol. Excluiu-se HS nas restantes 112 criangas (95%).

N&o se registaram intercorréncias importantes durante o
processo diagndstico.

DISCUSSAO

O presente trabalho apresenta dados relativos ao estudo de
RHM em criancas de idade pré-escolar. Verificou-se um pre-
dominio do género masculino, tal como habitualmente descrito
em idade pediatrica e que contrasta com o que se observa em
estudos de RHM em adultos.?!

Os farmacos implicados refletem o padrao de prescricao e
utilizagéo de farmacos neste grupo etario, surgindo os antibio-
ticos beta-lactamicos e os AINEs como os grupos farmacolégi-
cos mais relevantes, tal como observado por outros autores.3#®
As reacdes cuténeas, sobretudo os exantemas maculopapula-
res, s@o aquelas que mais frequentemente levam a suspeita de
RHM nestas idades e estavam presentes na maioria dos casos
da presente série (90%). No presente trabalho, apenas 18% dos
casos correspondiam a reacdes imediatas, percentagem similar
a observada em trabalhos de outros autores. 62223

A investigacdo realizada permitiu confirmar o diagnostico
em seis doentes (5%) dos que completaram o protocolo. Quatro
doentes foram diagnosticados por testes cuténeos e dois por
prova de provocagdo positiva. Se considerarmos a totalidade
dos doentes referenciados a consulta de alergia a farmacos,
com os sete doentes cujo diagndstico foi de presuncdo embo-
ra sem confirmacao, teremos 13 doentes (7% do total de re-
ferenciados) diagnosticados com RHM. Os resultados finais da
investigacéo alergoldgica sé@o similares aos obtidos em outros
estudos que referem taxas de confirmagao diagndstica entre os
5% e 0s 15%.15:22:23

Valores mais elevados sé@o possiveis em populagées mais
selecionadas (s6 casos graves, reacdes imediatas, so beta-lacta-
micos) em que as taxas de confirmacéo podem atingir os 58%.2*

A maioria das criancas realizou terapéutica num contexto de
infecé@o respiratdria alta. A elevada incidéncia e ampla variabili-
dade de reacdes exantematicas associadas a infegdes, nomea-

Tabela 1. Dados dos doentes com investigagéo conclusiva e positiva.

Sexo | Idade na R Tipo de Reacéo Farmacos IgE Estudos In vivo Tolerancia Conclusao
M 5 Anafilaxia, R Ceftriaxona EV Neg. TCID Pos._(c_gftnaxona 2mg/mi) Amoxicilina HS Ceftriaxona
PPO Amoxicilina Neg.
1 Exantema e prurido, RNI Ceftriaxona EV TC Patch Pos. (ceftriaxona 5%)
F Neg. | PPO Claritromicina Neg. Claritromicina | HS Cefalosporinas
5 Exantema maculopapular, RNI Cefixima® oral Recusou PPO Amoxicilina
M 4 Urticaria e edema local, R Atrg?t;r}?ﬂic;l)mo Prick positivo com atropina colirio (5%) HS Atropina
9 Urticéria generalizada e Amoxicilina oral TC Prick Pos.
F vomitos, RI Neg (Amoxicilina/ac.clav.20mg/ml) Macrolidos HS B-Lactamicos
3 Urticaria generalizada, RI | Cefatrizina® oral TC ID PPL positivo (5x10°mM)
Amoxicilina/ac.clav. PPO Amoxicilina® Neg ‘
M 5 Urticéria e edema articular, RNI oral T Neg. PPO Amoxicilina-&cido clavulanico® Pos. | Amoxicilina HS Ac.Clavulanico
(dose 40mg)
PPO paracetamol Pos. Ibuprofeno
M 5 ) Angloedema_ € Paracetamol oral ---- (Rl gom 500mg) HS Paracetamol
sintomas nasais, RI PPO ibuprofeno Neg. Aspirina
PPO AAS Neg P

legenda: Idade na R - Idade da crianga aquando da reagao; IgE - Imunoglobulina E especifica; M — masculino; F — Feminino; RI - reagéo imediata;
RNI - reagao ndo imediata; EV - endovenosa; Neg. — Negativo; Pos. — Positivo; HS - hipersensibilidade; PPO - Prova de provocagao oral; ID - intradér-
micos; TC - Testes cutaneos; PPL - Penicilloyl-poly-L-lysine; PV - Penicilina V; AAS - Acido acetilsalicilico; Ac.clav. — cido clavulanico.
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damente viricas, nesta faixa etaria tém sido apontadas como
possivel explicagédo para a baixa taxa de confirmagdo de RHM
nestas idades.? Foi ainda observado que nas reagdes exante-
maticas maculopapulares a confirmacao da suspeita de RHM
nas criancas € inferior a observada em adultos (3,1% versus
12,8%), o que reforca a hipotese da importancia dos exantemas
infeciosos como possivel diagndstico diferencial.’®

A pesquisa de IgEs especificas isoladamente nao contribuiu
de forma significativa para o diagndstico de HS. Foi possivel a
confirmagéo de HS em doentes com IgEs negativas, bem como
a exclusdo de HS por testes cuténeos e provocagéo oral em um
doente com IgEs especificas positivas, 0 que esta de acordo
com os dados da literatura que apontam para uma especificida-
de de 90% e uma sensibilidade de 50% do referido teste.?*?” Os
testes cuténeos permitiram diagnosticar quatro casos de RHM.
Para os beta-lactdmicos esta documentada uma maior sensibi-
lidade destes testes face a pesquisa de IgE especificas, o que é
apoiado também pelos nossos resultados.?6 28

A prova de provocacdo € o exame de referéncia no estudo
da alergia a farmacos e permite esclarecer os casos em que o
estudo in vitro e os testes cuténeos séo inconclusivos.™®2° A sua
realizacdo é fundamental para confirmar ou excluir a suspeita
de RHM na maioria dos casos, sobretudo quando os farmacos
suspeitos sdo os AINEs. Adicionalmente permitem identificar al-
ternativas terapéuticas seguras para doentes com RHM ja diag-
nosticada.202%-82

No presente trabalho a prova de provocagéo permitiu excluir
a suspeita de RHM em 112 criangas e encontrar alternativas te-
rapéuticas em duas criancgas, uma com HS a ceftriaxona e numa
outra com HS ao paracetamol.

Nos casos que realizaram apenas estudo parcial, as provas
de provocagéo também foram Uteis para exclusdo de algumas
das suspeitas de hipersensibilidade medicamentosa e aconse-
Ihamento de alternativas terapéuticas

A recusa de investigacdo da suspeita de RHM ainda ¢é signi-
ficativa (32% na presente série) e pode ser parcialmente expli-
cada pela faixa etaria avaliada no presente estudo, sendo este
aspeto pouco mencionado na literatura. A caracterizagdo do
motivo ndo constou do objetivo do presente estudo, podendo
dever-se a receio dos pais de que os procedimentos sejam do-
lorosos ou que ocorra alguma reacéo grave. Contudo, a ausén-
cia de intercorréncias significativas registadas neste e noutros
estudos demonstra que, cumprindo as medidas preconizadas
internacionalmente, é possivel realizar de forma segura e eficaz
a investigacdo da HS medicamentosa neste grupo etdrio.3%

Ainvestigacao realizada possibilitou excluir a suspeita de HS
afarmacos em 95% das criangas que completaram o protocolo.
Globalmente e incluindo os que n&o tinham clinica compativel,
excluiu-se HS a farmacos em 61% das criancas referenciadas.
A confirmagé@o de RHM reserva apenas a estes doentes a ne-
cessidade de criteriosa selec@o de alternativas terapéuticas. A
exclus@o diminui receios na utilizagdo futura e limitagcoes tera-
péuticas desnecessdrias.®*3

A necessidade de esclarecimento etioldgico neste grupo eta-
rio é importante, ndo so6 pela prevaléncia significativa de autode-
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claracdo de alergia medicamentosa que condiciona a prescricao
médica, mas também pela maior incidéncia de infe¢cdes e menor
disponibilidade de alternativas terapéuticas seguras.

CONCLUSAO

Os farmacos mais vezes implicados nas suspeitas de RHM
na infancia séo os beta-lactamicos e o quadro clinico mais fre-
quente é o de reacdo cutanea maculopapular ndo imediata. A
suspeita surge muitas vezes no decurso de tratamento de inter-
corréncia infeciosa do aparelho respiratorio.

Apesar da prevaléncia relativamente elevada de suspei-
tas de RHM em idades pediatricas, a taxa de confirmagao das
mesmas € baixa, o que pode ser parcialmente explicado pelas
manifestagdes cuténeas que frequentemente acompanham as
intercorréncias infeciosas na infancia.

E possivel realizar em seguranca a investigacdo diagndstica
de casos suspeitos de RHM, mesmo em criancas em idade pré-
-escolar. Tal investigag@o permite excluir na maioria dos doen-
tes a suspeita infundada de RHM e a consequente limitagéo te-
rapéutica. Nos casos em que o diagndstico de RHM se confirma
é fundamental o aconselhamento sobre alternativas farmacolo-
gicas a usar no futuro.

A referenciacdo a Consulta de Alergia a Farmacos possibili-
ta reduzir os falsos diagndsticos de alergia medicamentosa e a
correta orientagdo dos doentes com RHM confirmada.
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EM DESTAQUE

As reacoes de hipersensibilidade medicamentosa (RHM) séo
efeitos adversos reprodutiveis de farmacos que desencadeiam
sintomas alérgicos, em doses toleradas por individuos normais,
cuja autodeclaracdo em idade pediatrica ascende até 6,4%. O
estudo metddico das suspeitas de RHM permite a exclusao da
mesma na maioria das criangas (até 95%), permitindo limitar a
evicgdo dos farmacos implicados aos casos confirmados.

HIGHLIGHTS

Drug hypersensitivity reactions (DHRs) are the adverse
effects of drugs, taken at a dose tolerated by normal subjects,
which clinically resemble allergy that can be self-declared in
up to 6,4% of children. Its methodic study is able to exclude
suspected DHRs in most children (up to 95%), restricting drug
avoidance only to those with confirmed diagnosis.
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Desidratacao hipernatrémica no recém-nascido

HYPERNATREMIC DEHYDRATION IN NEWBORN INFANTS

ABSTRACT

Hypernatremia occurred frequently erstwhile when infant
formula with high sodium concentration were given to neonates.
Today, the most common cause of hypernatremic dehydration in
the healthy term newborn is the low volume intake of breast milk.

The diagnosis is usually performed accidentally in cases
of important weight loss in the newborn. Other clinical
manifestations, when present, are usually nonspecific, with
prevalence of neurologic symptoms that reflect intracellular
dehydration.

Some complications, especially seizures, occur most
frequently during treatment. Therefore, the management and
treatment of this condition should be cautious and requires a
thorough understanding of the underlying hydroelectrolytic
disorder to prevent the brain cells” overhydration.

The practitioners should continue to recommend
breastfeeding as the best method of nourishing healthy infants.
There should be a high level of suspicion and early recognition
of the underlying breastfeeding problems before the onset of
serious and sometimes life-threatening dehydration.

Keywords: hypernatremia, dehydration, neonates, risk
factor, breastfeeding.
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RESUMO

No passado, a hipernatrémia nos recém-nascidos saudaveis
ocorria frequentemente por diluicdes incorretas do férmula para
lactantes (hiperconcentrado em sddio). Atualmente, a ingestao
insuficiente de leite materno tem sido referida como a causa
mais comum de desidratagao hipernatrémica no recém-nascido
de termo saudavel. O diagnostico é habitualmente feito de forma
acidental durante a pesagem do recém-nascido e no caso de
perda ponderal importante. As manifestagdes clinicas, quando
presentes, sdo habitualmente inespecificas e tardias, predomi-
nando a sintomatologia neurolégica como resultado de uma
desidratacao intracelular. O tratamento deve ser cauteloso de
forma a prevenir o aparecimento de complicagdes, sobretudo
as convulsdes, que podem surgir durante a corregao rapida da
hipernatrémia por sobrehidratacéo das células neuronais.

Os profissionais de salude devem continuar a recomendar o
aleitamento materno exclusivo como o método de elei¢cdo para a
nutricdo de recém-nascidos saudaveis. Contudo, é fundamental
um elevado nivel de suspeigdo e um reconhecimento precoce
das principais dificuldades subjacentes a amamentacao, antes
dainstalacdo de uma desidratagao grave e potencialmente fatal.

Palavras-chave: hipernatrémia, desidratagdo, recém-nas-
cido, factores de risco, aleitamento materno.
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INTRODUCAO

As estratégias globalmente adotadas para promocéo, apoio
e incentivo a amamentagéo resultaram no aumento das taxas
de aleitamento materno em muitos paises. Com esta tendén-
cia crescente, é essencial saber reconhecer as dificuldades que
podem condicionar a lactacéo."” A desidratacdo hipernatrémica
neonatal tem sido descrita em recém-nascidos (RN) saudaveis,
com problemas na amamentagdo, sobretudo na primeira se-
mana da vida.?* Nas Ultimas décadas, tem sido relatada uma
incidéncia crescente desta condicdo nos RN em aleitamento
materno exclusivo.?®

A hipernatrémia neonatal ¢ uma condigdo potencialmente
grave, que pode determinar complicagdes neuroldgicas graves
e permanentes, sobretudo na presenca de alteragdes agudas e
rapidas nos niveis séricos de sodio.>”

A desidratacdo hipernatrémica associada ao aleitamento
materno exclusivo surge fundamentalmente por défice de apor-
te de leite, maioritariamente como resultado de uma lactacao
insuficiente. A importancia do teor de sodio no leite materno
como fator predisponente para a hipernatrémia neonatal perma-
nece incerta. Inicialmente a concentragao de sédio no colostro é
elevada e vai reduzindo progressivamente com a maturagao do
leite, estabilizando por volta da segunda semana de lactagéo.
Alguns estudos tém demonstrado que a redugéo da frequéncia
da amamentacao se associa a um aumento importante na con-
centragdo de sodio do leite materno. Possivelmente, este alto
teor de sodio no leite materno ndo é causa direta da hipernatré-
mia neonatal, mas pode contribuir para esta condigdo.®

Sé&o varios os fatores que podem determinar o insucesso do
aleitamento materno, quer sejam maternos, neonatais ou psi-
cosociais.? Os principais problemas identificados na faléncia da
amamentagao sao as dificuldades técnicas (mau posicionamen-
to ou pega incorreta) fundamentalmente por desconhecimento
ou inexperiéncia materna, bem como fatores psicoldgicos (can-
saco, ansiedade, medo de falhar) e patologias mamarias (mas-
tite, mamilos invertidos, cirurgias mamarias prévias). Condi¢des
neonatais, como a prematuridade, alteracées anatomicas orofa-
ciais e dificuldades de coordenacéo, podem resultar no esvazia-
mento inadequado da mama com consequente ingurgitamento
e diminuigéo da estimulagao da lactogénese.®

OBJECTIVO

Os autores pretendem elaborar uma reviséo bibliografica sobre
a desidratacao hipernatrémica no recém-nascido com especial en-
foque na fisiopatologia e abordagem terapéutica desta patologia.

MECANISMOS FISIOPATOLOGICOS

A hipernatrémia corresponde a um disturbio hidroelectroliti-
co onde se verifica um défice de agua em relagdo ao sédio (Na*)
corporal total.® Em termos laboratoriais, a hipernatrémia é defi-
nida por um nivel sérico de sodio superior a 145 mEg/L, embora
alguns autores considerem acima de 150 mEq/L."°

Os RN sdo um grupo particularmente suscetivel de desen-
volver hipernatrémia, face a sua area corporal reduzida e a sua
dependéncia para administracdo de fluidos.”
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O sodio é o principal catido do espaco extracelular e o
principal determinante da osmolaridade do fluido extracelular.
A hipernatrémia desencadeia o fluxo de liquidos do espaco in-
tracelular para o espaco extracelular na tentativa de manter o
equilibrio osmético, aumentando a osmolaridade sérica. Por
conseguinte, ocorre uma desidratacdo cerebral transitoria. O
cérebro pode reduzir o seu volume 10 a 15% na hipernatrémia
de instalag@o aguda, podendo ocorrer a separacao fisica entre o
cérebro e as meninges, resultando na rotura de delicadas veias.
Hemorragia cerebral, trombose do seio venoso e desmieliniza-
¢do podem ocorrer nos casos mais graves. Quando a hiperna-
trémia se instala de forma mais lenta, iniciam-se mecanismos de
adaptacgéo cerebral que visam o restabelecimento do volume in-
tracelular. Como mecanismo de neuroprotecao, as células neu-
ronais produzem osmais idiogénicos (aminoacidos e substan-
cias organicas ndo mensuraveis) que permitem manter a agua
no espaco intracelular. Na presenga de uma corregdo rapida da
hipernatrémia pode ocorrer um aumento excessivo do volume
em agua nas células neuronais, resultando em edema cerebral."

MANIFESTACOES CLINICAS

O RN com desidratagéo hipernatrémica pode apresentar-se
surpreendentemente bem, sendo os sinais classicos de desidra-
tacao (diminui¢do do turgor cuténeo, olhos encovados, fontane-
la deprimida) geralmente inexistentes.?®

Com frequéncia, os pais ndo denotam numa fase inicial que
a crianca nao ingere leite suficiente, sobretudo se é o primeiro fi-
lho e, se dorme muito ou chora pouco, pode ser incorretamente
interpretado como um sinal de saciedade.

Os sintomas decorrentes da hipernatrémia (hiperosmolari-
dade) sdo predominantemente neuroldgicos pois traduzem uma
desidratacédo das células neuronais. Os achados mais precoces
sdo muitas vezes subtis e inespecificos, incluindo irritabilidade,
agitacao e letargia, que podem, posteriormente, progredir para
convulsdes, coma e mesmo morte nos casos mais severos.t A
mortalidade neonatal é superior a 10% quando os niveis séricos
de sddio excedem 160 mmol/L. As convulsdes estdo descritas
em cerca de 40% das situagbes agudas de hipernatrémia.’

A gravidade destes sintomas ndo esta relacionada apenas
com o grau de hiperosmolaridade, mas sobretudo com a velo-
cidade de instalacdo. As complicagbes graves da desidratagéo
hipernatrémica podem incluir hemorragia intracraniana (paren-
quimatosa, intraventricular ou subaracnoidea), trombose do
seio venoso, trombose arterial, trombose da veia renal e, menos
frequentemente, coagulagéo intravascular disseminada e insufi-
ciéncia renal.5®

O diagndstico clinico € muitas vezes acidental e ocorre duran-
te a pesagem do RN em situacdes de perda ponderal significati-
va. Uma perda ponderal superior a 7% do peso ao nascimento,
na primeira semana de vida, deve ser valorizada e o RN devida-
mente avaliado.® Boskabadi et al verificaram que 88,6% dos RN
amamentados, com desidratagé@o hipernatrémica, apresentaram
perdas ponderais superiores a 10% do peso ao nascimento. Con-
tudo, estdo descritas situacdes de desidratacdo hipernatrémica
neonatal mesmo com perdas ponderais inferiores a 10%.2
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A presenca de febre no RN focaliza, muitas vezes, a atengéo
para patologia do foro infecioso, mas pode constituir uma mani-
festag&o inicial de desidratagéo.®

Os sinais de alarme que devem motivar a observagéo e ava-
liagédo do RN, por serem potenciais indicadores de uma ama-
mentacao ineficaz, séo a diminuicdo do numero de dejecdes e
micgdes (inferior a seis por dia), ictericia, suc¢ao débil, sonolén-
cia excessiva e intervalos longos entre as mamadas.3®

ABORDAGEM TERAPEUTICA

Sé&o escassos os estudos publicados que especificam a me-
lhor abordagem terapéutica na desidratacéo hipernatrémica.’

A correcao da hipernatrémia € complexa e deve ser cautelo-
sa, pois podem surgir determinadas complicagées no contexto
de uma terapéutica inadequada. A rehidratacdo agressiva pode
resultar numa rapida descida da osmolaridade do liquido extra-
celular (LEC), conduzindo a edema cerebral e morte, particular-
mente nas primeiras 24h de rehidratacdo.'®'* A correcdo lenta
da hiperosmolaridade do LEC com a replegé@o de agua conduz a
dissipacdo dos electrdlitos e osmdlitos organicos acumulados,
ocorrendo habitualmente em dois a trés dias.'*'® Desta forma, a
correccao da hipernatrémia deve ser efetuada em tempo igual
ou superior a 48 horas sendo que, quanto maior a hipernatrémia,
mais lenta devera ser a corregdo.'®

As recomendagdes sugerem uma velocidade maxima de
descida dos niveis séricos de sédio de 15 mEq/L/24h ou 0,6
mEq/L/h, prevenindo o desenvolvimento de edema cerebral.’s'”

A escolha das solugdes intravenosas mais adequadas para a
correcdo da desidratagé@o hipernatrémica e o ritmo de perfuséo
sdo temas de grande controvérsia na literatura.''":18

Num estudo retrospetivo que envolveu 97 criangas com de-
sidratagéo hipernatrémica e com um nivel médio sérico de sddio
de 165 mEq/L, verificou-se que a velocidade de rehidratacdo e a
gravidade da hipernatrémia constituiram fatores de risco para o
desenvolvimento de edema cerebral durante a correcdo da desi-
dratacdo. Fang C et al verificaram ainda que a administracao inicial
de bolus de soro fisiolégico, para expansao rapida do volume plas-
maético, pareceu constituir também um fator de risco para o desen-
volvimento de edema cerebral'*. Em casos de hipernatrémia grave
com valores séricos superiores a 170 mEg/L, a infusdo de grandes
volumes de bdlus de soro fisioldgico pode determinar uma descida
rapida da natrémia. Nestas situagdes, o soro fisioldgico (conteudo
de sédio 154 mEg/L) revela-se, na verdade, relativamente hipoto-
nico em relagéo a tonicidade elevada do soro do doente. Este con-
ceito é partilhado por outros autores que recomendam a expansao
plasmatica com solucdes preparadas sob medida, com conteudo
de sédio superior ao do soro fisioldgico, no caso de hipernatrémia
grave, para evitar a descida rapida dos niveis séricos de sédio.™

[Na+] sérico > 145 mEq/L

[ Desidratagdo Hipernatrémica ]

v

}

[ [Na*] sérico < 160mEqiL

[ [Na¥] sérico 160 - 169mEq/L

] [ [Na*] sérico > 170mEa/L ]

FASE DE REHIDRATAGAD
48H

l FASE EMERGENTE (h)

1 FASE EMERGENTE (h}

+

Manutengdo [

SF (NaCl a 0,9%)
Bélus de 10-20mU/Kg

Bélus de 10-20mL/Kg

) |

Soro com NacCl > 0,9% (m) ]

Défice de dgua

livre (i) (o)

[ NaCl 0,45% em S. Glic a 5% () ]

livre (i)

FASE DE REHIDRATAGAD
48H

Manutencdo
+

Défice de dgua

FASE DE REHIDRATACAD
> 4EH

Manutengdo

+
Défice de dgua

livre (i)

Soro com NaCl > 0,9% (m)
em S. Glica 5% (n)

SE CONVULSOES NaCl entre 0,45 e 0,9% (j)
Soro hiperténico a 3% em 8. Glic a 5% (n)
(NaCl 3%)
4 - 6mUKg (p) Nota:

- Monitorizar o Na* sérico a cada 2-4 horas e ajustar a composigdo do soro, se necessario.

- N&o permitir que a descida Na* sérico seja superior a 0,6 MEg/L/h (15mEqg/Kg/dia).
- Se descida do Na* sérico muito rapida: | o ritmo do soro ou 1 a[Na*] no soro a administrar.

Legendas: (h) Se doente hemodinamicamente instavel; (i) Défice de dgua livre (ml) = [0,7 x peso (g) x ((Na* sérico / Na* desejado) - 1)]; (j) NaCl a 0,45% = (50 mL
de SF + 50 mL de agua destilada); NaCl a 0,9% = SF; (m) Preparar soro isoténico em relagao ao plasma. Equacéo para calcular a quantidade de NaCl a 20% para
completar 100 mL de soro (preparar com agua destilada na fase de emergéncia, na fase de rehidratagdo com S. Glic 5%): (mL) = [(Na* sérico - 15) / 3,4]; (n) Juntar
gluconato de célcio e, apds iniciar diurese, cloreto de potéssio; (0) Manter via entérica se boa sucgéo e tolerancia alimentar; (p) Soro salino a 3% (85 mL de agua
destilada + 15 mL de NaCl a 20%). Cada 1 mL/Kg de NaCl a 3% faz subir 1 mEg/L no Na* sérico.

Figura 1. Algoritmo de tratamento da desidratacé@o hipernatrémica no recém-nascido.

Abreviaturas: SF - soro fisiologico; NaCl - cloreto de sodio; S. Glic - soro glicosado; [Na‘] - concentragéo de sodio
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De uma forma pratica, a abordagem da desidratagéo hiper-
natrémica deve ser realizada em duas fases: a fase de emergén-
cia (reposicéo do volume intravascular no caso de hipovolémia
significativa), seguida da fase de rehidratacao (figura 1). Na fase
de expansédo vascular esta indicada a administracdo de bdlus
de 10 a 20 mL/Kg de soro, podendo ser repetido se necessa-
rio.'71%20 No caso de hipernatrémia inferior a 170 mEq/L esta re-
comendada a utilizagdo de soro fisioldgico. Se a desidratacéo
hipernatrémica for igual ou superior a 170 mEqg/L, devera ser
administrado bodlus de soro preparado com uma concentragéo
de s6dio no maximo 15 mEg/L abaixo da natrémia do doente.
Nesta situacéo, o soro fisioldgico é relativamente hipotonico e
contém agua livre suficiente, que se for dado em volumes signi-
ficativos, pode diminuir a natrémia de forma demasiado rapida.
A preparagdo de um soro isoténico em relagdo ao plasma do
doente pode ser calculada recorrendo a seguinte formula: (mL) =
[(sodio sérico do doente - 15) / 3,4], que representa a quantidade
de cloreto de sédio (NaCl) a 20% a adicionar para completar 100
mL de soro (feito com &gua destilada)."”

Na fase seguinte de rehidratagcdo, a correg@o deve ser efe-
tuada em tempo igual ou superior a 48 horas (n° de dias para
correcao: [(sédio sérico — 145) / 15]. O volume total de liquidos
a administrar nesta fase corresponde ao somatério das neces-
sidades hidricas diarias (volume de manutencao) com o défice
de agua livre. Para o calculo das necessidades didrias de ma-
nutencdo esta recomendado 100 mL/Kg/dia, pois parece estar
associado a menor risco de desenvolvimento de edema cere-
bral®®. Assumindo que 70% do peso corporal do RN é &gua, o
défice de agua livre sera (mL) = [0,7 x peso (g) x ((Na* sérico /
Na* desejado) — 1)]."7

Em situagbes de hipernatrémia é frequente ocorrer hiper-
glicémia e hipocalcémia.?'%® Desta forma, o soro intravenoso a
utilizar na fase de rehidratacéo devera conter sodio, calcio, gli-
cose a 5% (fornece cerca de 20% das necessidades caléricas
didrias) e, ap6s normalizagdo da fungéo renal e diurese, devera
ser adicionado potassio.

A monitorizagéo clinica e laboratorial deve ser realizada a
cada quatro horas, com o respetivo ajuste da solugdo intrave-
nosa (osmolaridade e/ou velocidade de perfusdo), de modo a
assegurar a descida lenta da natrémia, a um ritmo inferior a 0,6
mEg/L/h."7

Durante o tratamento da desidratacédo hipernatrémica o sur-
gimento de convulsdes é a manifestagéo clinica mais comum
de edema cerebral. Nesta situagcdo esta recomendada a admi-
nistracdo de NaCl a 3% (85 mL de agua destilada + 15 mL de
NaCl a 20%), na dose de 4 a 6 mL/Kg, sendo que cada 1 mL/
Kg de NaCl a 3% aumenta 1 mEqg/L na concentragao sérica de
sodio.'" 2

DISCUSSAO

A amamentacéo € universalmente considerada a melhor e
mais segura forma de alimentagdo para os RN.®> O défice de
aporte de leite é reconhecido como a causa mais importante de
desidratacao hipernatrémica no RN de termo, saudavel, alimen-
tado exclusivamente com leite materno.* Pode estar na origem
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de complicagbes potencialmente graves, predominantemente
neurolégicas.”

A detecéo precoce da desidratacdo hipernatrémica consti-
tui um desafio clinico tendo em conta as manifestacdes iniciais
frequentemente varidveis e inespecificas.* Uma perda ponderal
superior a 10% do peso ao nascimento é o achado mais ha-
bitual, podendo estar associado a febre, ictericia e diminuicao
do numero de dejegdes e micgdes didrias.? Estes sinais devem
constituir indicagéo para avaliagéo clinica e, eventualmente, la-
boratorial do RN.

O aleitamento materno deve ser apoiado e encorajado na
maternidade e acompanhado apds a alta. A pesagem do RN
antes da alta e na primeira semana de vida constitui um método
simples e de baixo custo, constituindo uma potencial forma de
identificar dificuldades na amamentacéo e de reconhecer pre-
cocemente uma desidratagcdo iminente.®> Esta medida vai de
encontro com as recomendacgdes da Academia Americana de
Pediatria sobre o aleitamento materno, que preconiza a obser-
vacao de todos os RN nas 48 a 72 horas apds a alta hospitalar.®
Esta estratégia tem particular importancia na presenga de fato-
res de risco, quer sejam maternos ou neonatais, que possam
interferir de forma negativa no éxito da amamentagao. O apoio
materno adequado, em simultdneo com a vigilancia do RN ser3,
certamente, determinante na redugéo da incidéncia de desidra-
tagcdo hipernatrémica associada ao aleitamento materno.*’

A correcgéo da desidratagcdo hipernatrémica deve ser pru-
dente, com a devida mensurac@o do défice de agua livre e do
ritmo de hidratacdo, de forma a prevenir o surgimento de com-
plicacbes como o edema cerebral.
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Marcha em pontas idiopatica em idade pediatrica

IDIOPATHIC TOE WALKING IN CHILDREN AND
ADOLESCENTS

ABSTRACT

Toe walking has an estimated incidence of 7-24% in the
general pediatric population and is a frequent cause of referral
to outpatient pediatric neurology. Idiopathic toe walking occurs
in healthy children without spasticity and normal osteotendinous
reflexes, is evident from the beginning of independent gait and
always bilateral and not progressive. The etiology is unknown, so
it is a diagnosis of exclusion. Thus, in evaluating these children
is essential to be alert to sensory or motor signs because this
gait pattern may be the first sign of pathologies such as cerebral
palsy, congenital muscular dystrophy or autism spectrum
disorder. Therapeutic options include more conservative
treatments such as physiotherapy, use of orthopedic footwear,
splints or orthotics; or more invasive treatments such as use of
serial casts, botulinum toxin or surgery.

The aim of this article is: to address epidemiological and
pathophysiological aspects, review the clinical presentation and
differential diagnosis and propose guidelines for the monitoring
and treatment of idiopathic toe walking in pediatric age.

Keywords: Achilles tendon, equinus deformity, gait
disorders, pediatric age.
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RESUMO

A marcha em pontas tem uma incidéncia de 7-24% na popu-
lagéo pediatrica em geral e € uma causa relativamente frequente
de referenciacédo a consulta de neurologia pediatrica. A marcha
em pontas idiopatica ocorre em criangas saudaveis, sem espas-
ticidade e com reflexos osteotendinosos normais; é evidente
desde o inicio da marcha auténoma, sempre bilateral e nao pro-
gressiva. A sua etiologia € desconhecida, pelo que se trata de
um diagnostico de exclusdo. Assim, na avaliagdo destas crian-
¢as é essencial estar alerta para sinais sensoriais ou motores,
pois este padrdo de marcha pode ser o primeiro sinal de patolo-
gia tal como paralisia cerebral, distrofia muscular congénita ou
perturbacdo do espectro do autismo. As opcdes terapéuticas
passam por tratamentos conservadores, como fisioterapia, uti-
lizagdo de calgado formativo, talas ou ortdteses, ou tratamen-
tos mais invasivos, como uso de gessos seriados, aplicagao de
toxina botulinica ou cirurgia.

Neste artigo de atualizagdo pretende-se: abordar alguns
aspetos epidemioldgicos e fisiopatoldgicos, rever a apresenta-
¢do clinica e diagnosticos diferenciais e propor orientagbes para
o seguimento e tratamento em idade pediatrica.

Palavras-chave: Idade pediatrica, marcha em pontas, pé
equino, tendao de Aquiles.
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INTRODUCAO E OBJECTIVOS

A marcha em pontas é caracterizada pela auséncia de con-
tato do calcanhar com o chdo na fase do contato inicial da
marcha."* A marcha em pontas idiopética define-se como uma
marcha em pontas persistente apos os dois anos de idade, em
crianga com desenvolvimento psico-motor adequado e que é
capaz de apoio plantar completo na posigao de pé.®

A importéncia da reviséo deste tema prende-se com o facto
de ser uma causa relativamente frequente de referenciagcéo a
consulta de neurologia pediatrica ou de ortopedia e uma possi-
vel causa de dor nos membros inferiores, quedas ou tropecos
frequentes, dificuldades na pratica de desporto ou ainda ser
motivo de “bullying” .57

Apresenta-se uma revisé@o bibliografica versando a fisiopa-
tologia, epidemiologia, etiologia, anamnese e exame objetivo,
diagnéstico, diagnosticos diferenciais, complicacdes e orienta-
¢do. Com esta revisdo procura-se estabelecer uma linha orien-
tadora de atuagdo na marcha em pontas idiopatica em idade
pediatrica (Anexo I).

DESENVOLVIMENTO
Fisiologia da marcha
A marcha imatura (em crianga com idade inferior a trés anos)
tem caracteristicas especiais que a distinguem do padrdo da
marcha maduro:®°
¢ Maior flexdo da anca, joelho e tornozelo, com centro de
gravidade mais baixo, o que facilita o equilibrio;
¢ Membros superiores em abdugéo, com cotovelos estendi-
dos, para aumentar o tonus axial e permitir também maior
equilibrio;
¢ Rotacdo externa do pé, com base de suporte mais alar-
gada;
® Menor percentagem de tempo num sé apoio;
e Maior cadéncia mas menor velocidade devido a menor
comprimento da passada.

Epidemiologia

A incidéncia na populagdo pediatrica em geral ronda os
7-24%."61° Engstrom P. e colegas, num estudo realizado com
1436 criangas com 5,5 anos de idade, demonstraram uma pre-
valéncia de marcha em pontas idiopatica de 2%.” Nas criangas
com perturbag@o cognitiva ou neuropsiquiatrica, a prevaléncia
foi bastante mais elevada (41%).

Etiologia

Embora atualmente se considere mais provavel uma causa
neurogénica, a etiologia da marcha em pontas idiopatica per-
manece desconhecida. Ao longo dos anos tém sido colocadas
vdrias hipoteses." 013

¢ Tend&do Aquiliano curto;

e Anomalia do musculo solear;

e Origem no sistema nervoso central;

¢ Atraso da maturagao do feixe cortico-espinal;

e Disfuncéo vestibular;

¢ Origem neurogeénica;
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¢ Hereditaria: transmissé@o autossémica dominante, com pe-
netrancia variavel;

o Virus;

¢ Uso de “voadores”;

® “Habito”;

¢ Fase de desenvolvimento normal e transitéria e que desa-
parece trés a seis meses meses apos marcha autonoma ou
pelos sete anos de idade.

Apresentacao clinica

Marcha em pontas idiopatica € um diagndstico de excluséo,
que s6 pode ser estabelecido na auséncia de sinais de doencga
neuroldgica ou psiquidtrica, esquelética, reumatoldgica, metabali-
ca ou do colagénio.” A marcha em pontas idiopatica surge desde
0 inicio da marcha auténoma, é bilateral e simétrica, ocorre em
pelo menos 25% do tempo total de marcha e tem uma duragéo su-
perior a trés meses.'9 E frequente estas criancas terem familiares
em primeiro ou segundo grau que também tenham um padrao de
marcha em pontas ou antecedentes desta perturbagdo em crian-
cas (~ 30-40%).>'° Williams C. e colegas encontraram uma asso-
ciacdo entre marcha em pontas e a predominancia da mao esquer-
da. Sendo ja conhecida a associagdo da predominancia da méao
esquerda com dificuldade nas tarefas espaciais e com dislexia, os
autores especulam que este achado possa estar correlacionado
com alteracdes neurolégicas complexas neste grupo de criancas®.
Embora alguns autores refiram predominancia do sexo masculino,
a maioria defende que ndo existem diferencas entre géneros.?®

Para considerar este diagndstico, € necessario excluir a pre-
sencga de fraqueza muscular progressiva ou alteragdes relevantes
ao exame objetivo. A dorsiflexdo passiva da articulagéo tibio-tar-
sica com o joelho estendido deve ser de pelo menos 10°, embora
a longo-termo se possa considerar este diagndstico numa crianga
que apresente limitacdo da dorsiflexdo (como uma consequéncia
da contragdo muscular prolongada).> '? Criangas com marcha em
pontas idiopatica caracterizam-se por apresentarem uma marcha
coordenada e eficiente, com bom equilibrio e uma base normal; te-
rem capacidade de corrida, marcha para a frente e para tras sem di-
ficuldade e capacidade de marcha em calcanhares por periodos.™

CARACTERISTICAS DA MARCHA EM PONTAS IDIOPATICA

Fisiologicas®

¢ Pico de dorsiflex@o e flexao plantar prematuros;

¢ Flexdo plantar exacerbada na fase de balango e de con-
tacto;

¢ Auséncia do contacto inicial do calcanhar com o solo;

¢ Auséncia da flex@o anterior da tibia sobre o pé, apds o con-
tacto inicial com o solo;

¢ Diminuicao da elevagao do calcanhar apos flexao plantar;

¢ Rotacao externa adaptativa da anca e tibia e pé abducto.

Electrofisioldgicas, histolégicas e sensoriais

Estudos de eletromiografia revelaram uma ativag@o precoce
do gastrocnémio na fase de balanco.® ¢ Contudo, foram descritas
alteragdes idénticas nas criangas com paralisia cerebral, pelo que
a eletromiografia ndo é util no diagndstico diferencial destas enti-



dades®. A bidpsia muscular do gastrocnémio e do solear revelou
anomalias dos capilares e das fibras musculares com predominio
de fibras tipo 1, sugestivas de fendmenos adaptativos induzidos
por esforco prolongado.® Foram ainda detetadas outras altera-
¢bes como atrofia das fibras, espessamento da membrana basal
e aumento do colagénio, que sé@o sugestivas de neuropatia.® Va-
rios autores descrevem uma maior sensibilidade tactil e vibratéria
da planta do pé nas criangas com esta perturbacgéo.?

Historia e exame objetivo

Perante uma crianga referenciada a uma consulta por mar-
cha em pontas, € mandatério proceder a uma avaliagdo clinica
cuidada e minuciosa e realizar um exame objetivo completo,
com avaliagdo da marcha e particular atengdo no exame mus-
culo-esquelético e neuroldgico.

A histéria deve incluir:"%

* Antecedentes pré-natais

Antecedentes familiares, histéria materna e obstétrica (idade
materna, nimero de gestacdes e partos, abortamentos, peso
ao nascer dos irmaos, consumo de drogas na gravidez, idade
gestacional, movimentos fetais);

* Antecedentes peri-parto

Frequéncia cardiaca fetal, rotura de membranas, duracdo do
trabalho de parto, medicagéo materna, complicagcdes do parto;

* Antecedentes pds-natais

Hipoxia fetal, peso ao nascer, data de alta da maternidade,
internamento em unidade de cuidados intensivos neonatais.

E essencial avaliar o desenvolvimento psico-motor/ cogni-
tivo da crianga e 0 seu comportamento, incluindo a adaptacao
social, e a presenca de comportamentos bizarros, estereotipias
ou dependéncia de rotinas.

A avaliacdo da marcha deve incluir a observagao da marcha,
corrida e salto com e sem sapatos e com membros inferiores expos-
tos assim como a transigdo da posicédo de sentado para de pé.% 1% 4
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Ouvir a marcha pode dar pistas importantes, como por exemplo:
cadéncia irregular numa marcha assimétrica; queda do pé (“foot
drop”) e arrastar do pé no solo na crianga com espasticidade.®
Uma técnica de facil execugdo para registo da marcha é a de
colocar pé de talco nos pés da crianga e fazé-la caminhar sobre
um rolo de um papel de cor escura. As pegadas ficam marcadas
no papel e podem ser fixadas com laca. Esta técnica (denomi-
nada em Inglés de “fread mat”) pode revelar sinais de contacto
do calcanhar com o solo que de uma outra forma podia ser im-
percetivel.’® A filmagem da marcha é cada vez mais frequente e
pode ser muito util no seguimento destas criangas.

No exame fisico € obrigatdrio avaliar a dorsiflexao passiva do
pé, com o joelho estendido e fletido. Quando ocorre limitagéo da
dorsiflexdo apenas com o joelho em extensao, esta deve-se ao
encurtamento do gastrocnémio pois, ao contrario do solear, que
se insere na face medial da tibia, o gastrocnémio insere-se nos
condilos femorais, intersectando a articulacdo do joelho. Se por
sua vez ocorre limitagdo em ambas as posic¢des, tanto o musculo
solear como o gastrocnémio podem estar envolvidos (Figura 1).
Devem ser pesquisadas deformidades dos membros inferiores
e dorso; as massas musculares e o alinhamento da perna e do
pé. No exame neuroldgico, deve-se dar particular atengédo aos
reflexos osteotendinosos, sensibilidade tactil, postural, dolorosa,
vibratéria e de temperatura assim como a forca muscular e sinais
de espasticidade, hiper ou hipotonia ou a presenga de clénus.

Foram ja publicadas guidelines e ferramentas de aborda-
gem diagndstica para ajudar na avaliagdo de uma crianga com
marcha em pontas. Destacam-se as guidelines do Cincinnati
Children’s Hospital Medical Center® (ver secgao “tratamento”) e
a “Toe walking tool”'®, uma ferramenta rapida, validada e con-
fiavel. O objetivo desta ultima é diferenciar marcha em pontas
idiopatica da marcha em pontas patoldgica, identificando crian-
¢as com fatores de risco importantes para serem avaliadas por
especialista (Quadro |).

Figura 1 - Avaliacdo da dorsiflex&o passiva do pé

A avaliagéo da dorsiflexao passiva do pé é dependente da posicdo do joelho:
- Dorsiflex@o do pé limitada com o joelho estendido mas ndo com o joelho fletido = musculo gastrocnémio curto;
- Dorsiflexé@o do pé limitada com o joelho estendido e fletido = muisculos gastrocnémio e/ou solear curtos.

Adaptado de Baumbach et al. BMC Musculoskeletal Disorders 2014, 15:246
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Quadro I. Ferramenta de abordagem da marcha em pontas idiopatica, adaptado de “The Toe Walking Tool”'®

Questao Tema Resposta que pode indicar patologia
Nome Demografico Nao se aplica
Data de nascimento Demogréfico Nao se aplica
Género Demogréfico Nao se aplica
A crianca apresenta marcha em pontas? Demogréfico Nao se aplica
A crianca tem diagnéstico de patologia responsavel pela marcha em pontas? Demografico Nao se aplica
A crianca tem o diagnéstico de perturbagao do espetro do autismo? Neurogénico Sim

A crianca tem o diagnéstico de paralisia cerebral? Neuromuscular Sim

A crianga tem o diagnéstico de distrofia muscular? Neuromuscular Sim

A crianca tem antecedentes familiares de distrofia muscular? Neuromuscular Sim

A crianca tem o diagnéstico de atraso global do desenvolvimento? Neurogénico Sim

A crianga nasceu com peso superior a 25009? Neuromuscular Nao

A crianga nasceu apos as 37 semanas de gestacdo? Neuromuscular Nao

A crianca tem antecedentes de internamento na unidade de cuidados intensivos neonatais? ~ Neuromuscular Sim

A crianca adquiriu marcha auténoma antes dos 20 meses? Neuromuscular/Neurogénico ~ Nao

A crianca tem algum familiar com marcha em pontas, sem patologia identificada? Demogréfico Nao se aplica
A crianga tem marcha em pontas unilateral? Traumatico Sim

A crianga marcha em pontas como resposta/defesa a dor? Traumatico Sim

A crianca ja teve padrao de marcha normal anteriormente?

A crianca é capaz de marcha com os calcanhares quando pedido?

A crianga apresenta clénus dos membros inferiores?

A crianca apresenta Sinal de Gowers?

A crianca apresenta reflexos osteotendinosos dos membros inferiores normais?
A crianca apresenta um reflexo cutaneo-plantar normal?

A crianca apresenta atraso em mais do que 2 dreas de desenvolvimento?

A crianca tem contacto ocular limitado, comportamentos repetitivos ou rituais?

Traumatico/Neuromuscular Sim
Traumatico/Neuromuscular Nao

Neuromuscular Sim
Neuromuscular Sim
Neuromuscular Nao
Neuromuscular Nao
Neurogénico Sim
Neurogénico Sim

Quadro Il. Diagnéstico Diferencial de Marcha em Pontas Idio-
patica

Patologia do Sistema Nervoso Central

Paralisia cerebral

Lesdo do trato cortico-espinal

Doencas do movimento

Distonia transitéria (marcha em pontas unilateral)
Patologia Medular

Lesdo espinal congénita ou adquirida
Diastematomielia

Tumor espinal
Perturbacéo do processamento sensorial

Patologia neuromuscular periférica

Atrofia do musculo peroneal

Distrofia muscular

Neuropatia

Patologia misculo-esquelética

Contratura (congénita) do tenddo de Aquiles

Pé boto ou outras deformidades

Dismetria dos membros inferiores (marcha em pontas unilateral)

Artrogripose

Patologias do desenvolvimento ou do comportamento

Perturbacéo do espectro do autismo

Atraso de linguagem, dificuldades de aprendizagem ou atraso do desenvolvimento
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Diagndstico diferencial

Sendo o diagndéstico de marcha em pontas idiopatica um
diagndstico de exclusdo, é essencial na observagdo destas
criangas excluir todas as causas possiveis para a crianga apre-
sentar este padrdo de marcha (Quadro lI).!

Criangas com paralisia cerebral podem ter antecedentes de
prematuridade, atraso nas aquisi¢des motoras, atraso de lingua-
gem e convulsées, indicadores muito uteis na suspeicao diag-
nostica.™ Por definicdo, a paralisia cerebral é causada por uma
lesdo que é estatica e ndo progressiva, mas chama-se a atengao
para o facto das contraturas musculares poderem agravar ao
longo do tempo. A marcha é lenta, laboriosa, abrupta e instavel
(podendo apresentar o tipico padrdo de marcha “em tesoura”).
Estas criancas tém pouca coordenacao e podem apresentar es-
pasticidade, ataxia e distonia®. Ao exame objetivo, apresentam
habitualmente flexdo exagerada da anca e joelho, contratura da
articulacéo tibio-tarsica em equino fixo, hipertonia, espasticida-
de e clonus, reflexos osteotendinosos vivos e reflexo cutaneo-
-plantar em extens&o.®

A patologia medular, nomeadamente a diastematomielia, si-
ringomielia ou a sindrome do filamento terminal habitualmente
apresenta-se em criangas com alteragbes progressivas da mar-
cha, que se desenvolvem apenas aos dois/trés anos; pés cavos
e varos ou valgos, com ulceragdes; fraqueza muscular; dor lom-
bar; escoliose progressiva e incontinéncia ou retengéo urinarias
e/ou intestinais. Os sinais de disrafismo espinal como hipertri-



cose, fistulas, apéndices, lipomas ou malformagdes vasculares
na regido lombo-sagrada podem estar presentes e devem ser
sempre pesquisados.'

A doenca neuromuscular que mais frequentemente se as-
socia a marcha em pontas ¢é a Distrofia de Duchenne, embora
sempre relacionada com outras manifestagdes prévias. Tipica-
mente apresenta-se-nos uma crianga do sexo masculino, com
fraqueza muscular progressiva, notada entre os dois a cinco
anos, e que ja teve uma marcha auténoma normal. Objetiva-
mente, com pseudo-hipertrofia muscular (dos gastrocnémios,
soleares e braquio-radiais), limitacao da dorsiflexdo passiva da
articulacéo tibio-tarsica, marcha com balanco para os lados,
dificuldade em subir escadas e em levantar-se do chao, usan-
do as méaos para “escalar” o proprio corpo (Sinal de Gowers),
hiperlordose lombar e reflexos osteotendinosos diminuidos ou
ausentes.® As enzimas musculares habitualmente estao ele-
vadas: creatinofosfocinase (CK), desidrogenase lactica (DHL),
transaminases, aldolase e enolase Na biépsia muscular podem
visualizar-se alteragdes tipicas.® A Distrofia de Becker ocor-
re em ambos os sexos, habitualmente com uma apresenta-
¢do mais tardia (pelos oito anos de idade).® Nas varias formas
de distrofia muscular progressiva € hoje possivel, na maioria
dos casos, fazer um diagnostico molecular, com consequen-
te progndstico e diagnodstico pré-natal. O correto diagndstico
destas patologias € essencial; se houver um erro de diagnds-
tico e tratamento com imobiliza¢éo ou cirurgico, € muito dificil
recuperar a fungdo muscular.

As perturbacdes do espectro do autismo associam-se fre-
quentemente a marcha em pontas. Devemos sempre avaliar a
possivel presenga de perturbagdes da comunicagao e interagdo
social, sensoriais ou cognitivas e de comportamentos, interes-
ses ou atividades restritas e estereotipadas. O exame neuroldgi-
co nestas criangas é normal.®

Exames complementares de diagndstico

A ressonéncia magnética medular e/ou cerebral deve ser
efetuada sempre que se suspeite de paralisia cerebral ou pato-
logia medular. E assim aconselhada a realizagdo deste exame
em criancas com alteragdes ao exame neuroldgico ou sintoma-
tologia vesico-intestinal. Nos casos em que ha recorréncia de
marcha em pontas e em que a crianca mantém marcha em pon-
tas e contratura em equino significativa, apesar de tratamento
conservador, também deve ser efetuada.’®

O doseamento de CK deve ser efetuado em todos os doen-
tes (alguns autores defendem a sua realizagé@o apenas se estiver
presente o sinal de Gowers).'®

Outros estudos, como genético, metabdlico, eletromiografia
ou bidpsia muscular, podem ser necessarios e devem ser pon-
derados caso a caso.

Complicacoes

As complicagcdes decorrentes da marcha em pontas por
um periodo de tempo prolongado devem-se habitualmente ao
desenvolvimento de uma contratura da articulagéo tibio-tarsica
em flexao anterior (pé equino) e podem incluir: fasciite plantar,
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dedos em martelo, metatarsalgia e sinovite das articulagées me-
tatarsofalangicas, tendinite tibial anterior ou posterior, aquiliana
ou peroneal, exostose retrocalcanea e neuroma de Morton.* '
Associadamente, estas criangas podem apresentar hiperlordose
lombar, flexdo exacerbada da anca, joelho recurvatum e rotagéo
externa da tibia, como mecanismos compensatorios.5 °

Orientacdo

Todas as criancas devem ser orientadas para a especialida-
de de fisiatria e de neurologia pediatrica. Criangas com equino
estrutural, patologia ortopédica congénita ou dorsiflexao do pé
passiva com o joelho em extensé&o inferior a 10°, apesar de tra-
tamento conservador, devem ser avaliadas por um ortopedista.
Casos de criangas em que haja um atraso de linguagem ou do
desenvolvimento devem ser orientados para um pediatra do de-
senvolvimento.

Tratamento

Nao ha evidéncia de que seja necessario qualquer tratamen-
to para as criangas com esta perturbagao.'” Vérios autores
especulam que a aparente melhoria com tratamento possa ser
decorrente da propria evolugdo natural, sendo, no entanto, refe-
rido que o tratamento pode acelerar esta evolugdo. Por muitos,
é considerado um problema estético e que deve ser tratado no
caso de incomodar os pais ou a prépria crianca.'” A identifica-
¢do e tratamento precoces poderéo prevenir o encurtamento do
gastrocnémio e anomalias na marcha e no equilibrio persisten-
tes, reduzindo a necessidade de tratamentos mais invasivos.®

Estdo disponiveis varios tipos de tratamento para estas
criancas, pelo que a escolha deve ser guiada pela percentagem
de tempo de marcha em pontas, grau de dorsiflexao tibiotarsica
e idade da crianga na avaliagao inicial.® As opcdes terapéuticas
incluem desde tratamentos mais conservadores a tratamentos
mais invasivos, que habitualmente estdo associados a compli-
cagdes mais frequentes.?

e Fisioterapia

Inclui exercicios de alongamento, mobilizagéo, fortaleci-
mento, estimulacao elétrica, treino de marcha, de equilibrio e de
coordenagéo e feedback auditivo (comando no calcanhar sensi-
vel a pressdo que condiciona uma “aprendizagem muscular”).®
Os pais ou cuidadores devem ser ensinados para realizarem os
exercicios no domicilio, sem a presenca do profissional. As ses-
soes tém frequéncia variavel, e habitualmente mantém-se por
periodos prolongados (de um a trés anos). O inicio precoce da
fisioterapia pode prevenir a contratura do gastrocnémio.

e Calcado formativo

Deve ter uma base larga e rigida, de modo que impeca a
flexdo do pé na regido central e um cano alto, que estabilize a
articulagéo tibio-tarsica.” Pode ser aconselhada também a uti-
lizagdo de palmilhas de silicone constituidas por uma porgéo
posterior mais alta, para que esta se mantenha em contacto
com o calcanhar.™

e Talas e Ortdteses

Estes dispositivos permitem a manutencao do segmento na
posicdo de maxima amplitude articular e devem-se utilizar por
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um periodo entre quatro e seis meses. Existem varias formas e
tamanhos, podem ser rigidas ou dindmicas e a sua utilizacdo
pode ser diurna ou noturna.

¢ Gesso seriado

Trata-se de uma imobilizagcdo gessada curta (abaixo do joe-
lho), intervalada para ajustamentos de amplitude semanais ou
quinzenais. A duracdo do tratamento habitualmente varia entre
quatro a seis semanas.® As complicacdes associadas a este mé-
todo sdo: irritagdo cuténea, Ulceras de pressao, lesdo tecidular
permanente e fraqueza muscular, se uso prolongado. Segundo
um estudo de Engstrém P. e colegas, a eficacia € muito variavel
(50 a 100%), com melhores resultados em idades mais preco-
ces.®

e Toxina botulinica tipo A

Induz uma fraqueza muscular tempordria e € utilizada habi-
tualmente em associagdo com fisioterapia, gessos seriados ou
ortéteses. O primeiro estudo realizado em criangas com marcha
em pontas idiopatica € muito recente, ndo havendo ainda resul-
tados conclusivos acerca da sua eficacia.® Esta contraindicada
na presenca de contraturas fixas e as complica¢des séo raras,
nomeadamente: dor no local de puncao, fraqueza muscular lo-
cal temporaria e sindrome gripal.? '3

e Cirurgia

A cirurgia pode ser executada por via convencional ou per-
cutanea, sendo a principal técnica utilizada o alongamento do
tenddo de Aquiles. Esta indicada apenas nos casos em que a
crianga apresenta uma contratura fixa em flexao plantar ou que
nao responde a tratamento conservador.® '® Trata-se de um mé-
todo rapido, mas com custos elevados. Embora seja habitual-
mente descrito como o tratamento mais eficaz nestas criangas,
Hirsch G.™ e colegas, num estudo de seguimento a longo prazo,
relatam uma eficacia de apenas 37%. Como método invasivo
que é, esta sujeito a riscos e complicagées que ndo podem ser
desprezados. O principal risco € o de alongamento excessivo
do tendao; a infecdo no pds-operatdrio, necrose do tendao,
trombose venosa profunda e perda sensitiva sdo complicacoes
também descritas.?®

Né&o existem estudos de controlo randomizados ou prospeti-
vos a longo prazo que permitam concluir acerca do melhor mé-
todo no tratamento da marcha em pontas idiopaticas. No caso
de uma crianga com contratura fixa em equino, de acordo com
a evidéncia atual, o tratamento cirurgico parece ser a melhor
opcao terapéutica disponivel.®

De acordo com as Guidelines do Cincinnati Children’s Hos-
pital Medical Center, as opgdes terapéuticas podem-se estrati-
ficar segundo o grau de dorsiflexdo da articulacéo tibio-tarsica:

¢ >10°: ensino de exercicios de alongamento e fortalecimen-

to muscular para realizar no domicilio; ponderar prescricao
de calgado formativo ou talas/ortoteses, caso a caso.

¢ 5-10°: fisioterapia quinzenal ou semanal durante quatro

a seis meses, acompanhada da realizacdo de exercicios
no domicilio. Ponderar associar utilizagdo de talas ou or-
toteses. Como segunda linha, considerar associar toxina
botulinica.
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¢ 0-5°: utilizacdo de ortoteses durante a noite por um periodo
variavel entre quatro e seis meses, associado a fisioterapia
semanal e realizagcao de exercicios no domicilio. Como se-
gunda linha, optar por gesso seriado.

¢ <0°: gesso seriado durante quatro a seis semanas, asso-
ciado (ou ndo) a toxina botulinica. A cirurgia deve ser rea-
lizada se nao houver resolugdo com medidas conservado-
ras, como segunda linha de tratamento.

A crianga podera ter alta da consulta quando o grau de dor-
siflexdo passiva da articulagéo tibiotarsica com o joelho estendi-
do for superior a 10° e a percentagem de tempo de marcha com
calcanhar for superior a 75%.

CONCLUSAO

A marcha em pontas idiopatica ocorre em criangas saudaveis,
sem espasticidade e com reflexos osteotendinosos normais; é
evidente desde o inicio da marcha auténoma e sempre bilateral e
nao progressiva. Habitualmente € uma condicao benigna, resolve
espontaneamente na maioria dos casos, ndo causando grande
preocupagao na propria crianga enquanto dura (mas nao obriga-
toriamente nos pais) e que raramente necessita de tratamento ci-
rurgico. Adultos com antecedentes de marcha em pontas podem
ter uma marcha com menor tempo de contacto do calcanhar com
o solo, mas desconhece-se se dai decorre alguma complicacéo.
Quando esta alteragé@o da marcha incomoda a crianga ou os pais,
deve ser tratada. O tratamento deve ter como objetivo a minima
intervencéo eficaz. Se a marcha em pontas for persistente, apesar
de tratamento conservador, pode complicar com contratura em
equino, necessitando de tratamento cirurgico.

Perante uma crianca que é referenciada a consulta por apresen-
tar marcha em pontas é necessario realizar uma histéria e exame
objetivo cuidado tendo sempre em mente que esta pode ser o pri-
meiro sinal de patologia tal como paralisia cerebral, distrofia mus-
cular congénita ou perturbacdo do espectro do autismo. Nestas
criangas é essencial estar alerta para sinais sensoriais ou motores.
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Anexo | - Marcha em pontas em idade pediatrica: algoritmo de abordagem

Historia Clinica

Pré-natal

Peri-parto

Pés-natal

Desenvolvimento
psico-motor/cognitivo

Comportamento

movimentos fetais)

Antecedentes familiares e histdria
materna e obstétrica (idade materna,

gestas/paras, abortamentos, peso
ao nascer dos irmaos, consumo de
drogas na gravidez, idade gestacional,

Frequéncia cardiaca fetal, rotura de
membranas, duragéo do trabalho de
parto, medicagao materna, complica-
coes do parto

Hipoxia fetal, peso ao
nascer, data de alta da

Aquisicdes motoras e
marcos de desenvolvi-

Adaptacao social, com-
portamentos bizarros,

maternidade mento

estereotipias, dependén-
cia de rotinas

Exame Objetivo

Avaliacao da marcha

Exame Neuroldgico e Misculo-Esquelético

Observar

Ouvir

Registar

Marcha, corrida e salto
com e sem sapatos
e membros inferiores
expostos, transicéo da
posicéo de sentado para
de pé

Cadéncia, contacto do pé
com o solo

“Tread Mat’ ou video

= Deformidades
= Alinhamento perna e pé
= Massas musculares

= Testar dorsiflexdo do pé com joelho estendido e fletido;

= Testar reflexos osteotendinosos,

= Testar sensibilidade tactil, postural, dolorosa, vibratdria e temperatura
= Forga muscular (espasticidade, hiper/hipotonia, clénus,...)

Diagnoéstico Diferencial

Suspeita de Paralisia
Cerebral se:

Suspeita de Patologia
Medular se:

Suspeita de Miopatia ou
Neuropatia se:

Suspeita de Patologia Traumatica/
Ortopédica se:

Suspeita de Perturbacao do Espectro
do Autismo se:

= Complicacdes periodo
neonatal (prematurida-
de, baixo peso ao nas-
cer, asfixia, internamen-
to unidade de Cuidados
Intensivos Neontais)

= Atraso do desenvolvi-
mento psico-motor

= Exame neuroldgico
alterado (reflexos osteo-
tendinosos-ROTSs vivos,
Babinski, clonus)

= Sintomatologia vesico-
-intestinal

= Sinais de disrafismo
espinal (hipertricose,
fistulas, apéndices, lipo-
mas ou malformagdes
vasculares na regiao
lombo-sagrada)

= Histdria familiar de
miopatia/ neuropatia

= Agravamento progres-
sivo

= Fraqueza muscular/
sinal de Gowers

= Pseudo-hipertrofia
musculos perna

= ROTs diminuidos ou
ausentes

= AlteracGes sensitivas

= Marcha em pontas unilateral

= Marcha em pontas de novo em crianga
que ja teve marcha normal

= Equino fixo (incapacidade de andar em
calcanhares)

= Perturbagbes da comunicacéo e
interagdo social, comportamentos
estereotipados, interesses restritos

Marcha em Pontas idiopatica: diagndstico de exclusao!

Exames Complementares de Diagndstico e orientagcao

medular se:

Ressonancia Magnética Cerebral e/ou

CK (+/-DHL, transaminases, enolase e

aldolase) se:

Biopsia muscular e/ou
eletromiografia se:

Orientacao

patologia medular

= Suspeita de paralisia cerebral ou

= Se doente mantém marcha em pontas
e contratura em equino significativa,
apesar de tratamento conservador

= Recorréncia de marcha em pontas

= Todos o0s doentes (ou apenas se Sinal
de Gowers?)

= Suspeita de miopatia ou neuropatia

Fisiatria
Todos os doentes
Ortopedia

Se suspeita de patologia traumatica/
ortopédica

Tratamento

Grau de dorsiflexao passiva da articulagao tibiotarsica com o joelho estendido:

>10°

5-10°

0-5°

<0°

Ensino de exercicios de alongamento e
fortalecimento muscular para realizar
no domicilio +/- calgado formativo ou

Fisioterapia quinzenal ou semanal (4-6
meses) + exercicios no domicilio +/-
talas/ortéteses

Utilizacéo de talas durante a noite (4-6
meses) + fisioterapia semanal +
exercicios no domicilio

Gesso seriado +/- toxina botulinica (4-6
semanas)

talas/ortéteses Considerar cirurgia (22 linha)
Considerar toxina botulinica (22 linha) Considerar gesso seriado (2? linha)
Alta
Grau de dorsiflexdo da articulagao tibiotarsica com o joelho estendido >10°
+
Marcha com calcanhar > 75% do tempo
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Hiperfosfatasemia transitdria benigna da infancia
e infecao a campylobacter jejuni

BENIGN TRANSIENT HYPERPHOSPHATASEMIA OF
INFANCY AND CHILDHOOD AND
CAMPYLOBACTER JEJUNI INFECTION

ABSTRACT

Introduction: Benign Transient Hyperphosphatasemia
(BTH) is characterised by transient elevation of serum alkaline
phosphatase (ALP) in the absence of liver or bone disease. It has
been associated to several entities, namely infections.

Case report: We describe the case of a healthy two-
year-old child with intermittent episodes of fever, abdominal
pain, vomiting and soft stool since two months ago, with no
relevant changes on physical examination. The exams revealed
elevated ALP (2474 U/L), with normal liver function, calcium and
phosphorus. The stool culture was positive for Campylobacter
jejuni. Clinical condition was resolved after antibiotic therapy
with azithromycin. Six months later serum ALP values were
normal.

Conclusion: The age of presentation, the absence of
underlying disease and subsequent normalization of ALP allow
the diagnosis of BTH. It isn't possible, according to the available
literature, to guarantee if the infection was the cause of BTH or if
it was the reason to perform the analytical study.

Keywords: Campylobacter jejuni; alkaline phosphatase;
transient hyperphosphatasemia; infection.
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RESUMO

Introducdo: A Hiperfosfatasemia Transitoria Benigna da
Infancia (HTBI) caracteriza-se pelo aumento transitorio da fos-
fatase alcalina (FA) sérica, na auséncia de doenca hepatica ou
6ssea. Tem sido associada a varias entidades, nomeadamente,
infecdes.

Caso clinico: Crianca de dois anos, saudavel, com episo-
dios intermitentes de febre, dor abdominal, vémitos e dejecdes
de fezes moles com dois meses de evolugdo, sem alteragdes
relevantes ao exame fisico. Apresentava elevacéo da FA (2474
U/L), com fungdo hepatica, calcio e fésforo normais. O exame
bacteriolégico de fezes foi positivo para Campylobacter jejuni.
Efetuou tratamento com azitromicina, com resolugéo dos sinto-
mas. Seis meses depois verificou-se normalizagéo da FA.

Conclusao: A idade de apresentagéo, a auséncia de doencga
subjacente e a normalizagdo posterior da FA permitem o diag-
néstico de HTBI. Fica por esclarecer, de acordo com os concei-
tos mais recentes, se a infecao pode ser considerada fator cau-
sal ou foi apenas o motivo para a realizagédo do estudo analitico.

Palavras-chave: Campylobacter jejuni; fosfatase alcaling;
hiperfosfatasemia transitoria; infecéo.
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INTRODUCAO

A Hiperfosfatasemia Transitoria Benigna da Infancia (HTBI)
caracteriza-se por aumento da fosfatase alcalina (FA) sérica,
transitério e ndo recorrente, na auséncia de doenca hepatica ou
6ssea.? E relativamente comum, afetando igualmente ambos
os sexos." A sua prevaléncia exata é desconhecida, mas foram
encontradas prevaléncias variando entre 1.1% a 3.5%."

Em 1985, Kraut et al ® descreveram os seguintes critérios de
diagnostico: idade de apresentacéo inferior a cinco anos, ausén-
cia de evidéncia de doenca hepatica ou éssea no exame fisico
ou laboratorial, sintomas clinicos variaveis, elevagé@o das isoen-
zimas hepatica e dssea, normalizacao dos niveis de FA dentro
de quatro meses. No entanto, nem todos os casos descritos na
literatura correspondem a esta defini¢cdo.24® A HTBI ocorre, tam-
bém, em criangas maiores do que cinco anos e, raramente, em
adultos.?* Relativamente ao periodo de tempo necessario para
normalizagcdo da FA, existem casos descritos em que persistiu
elevada durante 17 ou mais semanas."

Apesar de a maioria dos casos de HTBI ocorrer em crian-
¢as sem qualquer doenca ativa, foi também descrita associada
a uma variedade de condicdes clinicas, como gastroenterite e
infecdo respiratéria.2®

CASO CLINICO

Crianca do sexo masculino, dois anos, sem antecedentes
patoldgicos relevantes, com boa evolucdo estaturo-ponderal e
sem antecedentes pessoais ou familiares importantes. Recorreu
ao Servigo de Urgéncia com febre (39°C), dor abdominal difusa,
um episédio de vomito e dejecbes de consisténcia mais mole
do que o habitual. Nos ultimos dois meses teve varios episédios
com as mesmas caracteristicas, com a duragéo de quatro a cin-
co dias. Aquando da recorréncia ao servico de urgéncia, foi refe-
rido contexto familiar de vomitos e diarreia (av6). Nao tinha inge-
rido agua imprdpria para consumo, alimentos fora de prazo nem
farmacos. Ao exame objetivo apresentava um razoavel estado
geral, palidez cuténea, sem outras alteragdes. Pela recorréncia
destas queixas, havia realizado cerca de uma semana antes es-
tudo analitico que mostrou aumento da FA (2474 U/L), com res-
tantes paré@metros analiticos sem alteragdes, incluindo TGO (28
U/L), TGP (12 U/L), gama-GT (7 U/L), bilirrubina total (0,12 mg/
dL) e direta (0,06 mg/dL), 5-nucleotidase (13.3 U/L) e o0 metabo-
lismo célcio-fésforo. O doseamento das isoenzimas da FA mos-
trou predominancia das isoformas hepaticas (45,5% e 48,3%).
Dado o quadro clinico e a constatagdo da persisténcia da hi-
perfosfatasemia (2134 U/L) no servigo de urgéncia, foi decidido
internamento. Do estudo efetuado constatou-se anemia (10.8
g/dL) normocitica normocrémica, leucocitose (28,49x10/3/uL,
com 73% neutrofilos e 20% linfocitos), trombocitose (492x10/3/
uL), PCR 0,3 mg/dL, VS 47 mm/12h, serologias EBV e CMV ne-
gativas, exame bacteriolégico de sangue e urina negativos. O
exame bacteriologico de fezes foi positivo para Campylobacter
jejuni spp jejuni. A ecografia abdominal ndo mostrou alteragdes
relevantes, nomeadamente do parénquima hepatico ou vias bi-
liares. Durante o internamento constatou-se boa evolugédo cli-
nica, tendo tido alta ao terceiro dia medicado com azitromicina
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oral durante 5 dias (10 mg/kg/dia). Foi orientado para consulta,
com os diagnodsticos de gastroenterite aguda a Campylobacter
jejuni e provavel HTBI. Seis meses apds o internamento consta-
tou-se normalizagéo dos valores séricos de FA, mantendo o res-
tante estudo analitico também dentro dos valores de referéncia.
Apos cerca de um ano de seguimento mantém-se assintomatico
e sem alteragdes ao exame fisico.

Foi possivel ter acesso aos valores de FA dos pais, realiza-
dos em contexto de “rotina”, que se mostraram normais.

DISCUSSAO

A FA é uma glicoproteina que consiste em 4 isoenzimas: FA
tecidular ndo especifica (renal, 6ssea, hepatica), FA intestinal,
FA placentaria, FA das células germinativas. 2% A maioria é pro-
duzida no figado, osso e na placenta durante o terceiro trimestre
de gravidez. Os valores de FA sérica variam com a idade, sendo
geralmente mais elevados nas criangas e adolescentes, devido
ao aumento fisiolégico da atividade osteoblastica.'® Esta varia-
¢a@o com a idade contribui para a dificuldade em interpretar os
niveis das isoenzimas da FA. Os dados disponiveis mostram que
em 50% dos casos de HTBI ha uma prevaléncia da elevacédo da
isoforma dssea, apesar dos marcadores bioquimicos de forma-
cao e reabsorgdo 6sseas serem normais.! A isoforma hepética
por vezes é a isoforma predominante, tal como se constatou
neste caso.! O valor da FA na HTBI é habitualmente muito ele-
vado (5 a 30 vezes o limite superior de referéncia), comparativa-
mente a outras causas de elevacédo da FA.'

Alguns autores propuseram fatores de risco associados a
HTBI. 2 Existe histéria de infecdo recente, nomeadamente infe-
¢bes das vias aéreas, superiores e inferiores, bem como gas-
troenterite, em mais de 60% dos casos com ou sem doenca
cronica subjacente, pelo que tem sido postulado que a HTBI
é causada por uma infegdo precedente, geralmente virica.5"®
No entanto, os dados publicados ndo permitem afirmar a exis-
téncia de uma relagdo causal. A aparente associagdo com uma
infec@o recente pode simplesmente refletir um viés resultante
da maior tendéncia a realizacdo de andlises em criancas com
estas infecdes.! A grandeza da elevagdo da FA e a sua duragao
é semelhante nos individuos com ou sem doenca associada. '

Por definicdo a HTBI ndo esta associada a alteragao dos ni-
veis de caélcio, fosfato inorganico ou deficiéncia de vitamina D.
No entanto, tem sido especulado que a HTBI ocorra num pe-
riodo de crescimento catch-up apds perda de peso ou como
consequéncia de insuficiéncia subclinica de vitamina D. !

A associacao de atraso do crescimento com HTBI ndo foi
confirmada num estudo prospetivo, tal como havia sido propos-
to em varios estudos retrospetivos, especulando-se que essa
associagcdo possa ser em parte explicada pelo facto dessas
criancas estarem mais sujeitas a investigagao laboratorial.?

Foram descritos casos em criangas com leucemia, linfoma e
apos transplante hepatico, renal ou cardiaco. 1%

O mecanismo pelo qual ocorre aumento da FA permanece
incerto."? A hipétese mais provavel é tratar-se de uma reducgao
da clearance hepatica da FA, mais do que um aumento da sua
producdo. 2412



Dada a benignidade da condic&o, a avaliagao da FA por roti-
na em criangas saudaveis ndo deve ser efetuada com o intuito de
diagnosticar HTBI. No entanto, se uma hiperfosfatasemia for dete-
tada e ndo houver uma causa 6bvia, deve ser considerada a possi-
bilidade de HTBI, sobretudo se se tratar de um crianga com menos
de 5 anos, sem sintomas ou sinais sugestivos de doenga hepatica
ou 6ssea, e, mais ainda, se tiver ou tiver tido infecéo recente.

A avaliagcdo clinica deve permitir o diagnostico diferencial
com outras condigdes que causam aumento da FA, nomeada-
mente doencas osseas (raquitismo, osteomalacia, Doenga de
Paget juvenil, tumores 6sseos), doencas hepaticas (colestase,
tumores), doencas renais (insuficiéncia renal cronica, acidose
tubular renal e outras tubulopatias), hiperparatiroidismo, imu-
nodeficiéncia, linfoma, farmacos (co-trimoxazol, antiepilépticos
como fenobarbital e valproato de sédio, quimioterapia) e menos
frequentemente doenca de Crohn, enfarte pulmonar ou renal."62

Para isso deve ser efetuada uma histodria clinica e exame fi-
sico cuidadosos, dando particular atencao aos sinais clinicos de
doenca 6ssea (atraso do encerramento das fontanelas, bossas
frontais e parietais, alargamento da jungéo costo-crondral, sulco
de Harrison, craniotabes, alargamento dos pulsos, sinal do du-
plo maléolo, encurvamento lateral progressivo do fémur e tibia)
ou de doenga hepatica (ictericia, prurido, spider naevi, equimo-
ses, urina de cor escura, ascite, esteatorreia, hepatoespleno-
megalia). Os exames complementares de diagndstico devem
incluir avaliagéo da funcao hepatica, com repeticdo seriada da
FA, funcdo renal e metabolismo célcio-fosforo. Dada a elevada
prevaléncia de défice de vitamina D, este deve ser suspeitado
no caso de lactentes em aleitamento materno exclusivo, sem a
suplementagdo necessaria, em criangas em dieta vegetariana,
em criangas sob terapéutica com anticonvulsivantes ou antire-
trovirais e nas doencas de ma absorgao."

Deve também ser considerada a hipétese de hiperfosfatase-
mia benigna familiar, que no caso descrito foi excluida.

O seguimento da crianga e a constatagcdo da normalizacao
do valor da FA dentro do periodo de tempo previsto é funda-
mental para a confirmacgdo do diagnostico. Reconhecer a HTBI
evita a realizacdo de investigagéo adicional desnecessaria.

Em conclusdo, os autores consideram que o caso descri-
to, apresenta as caracteristicas de HTBI (idade inferior a cinco
anos, aumento da FA sem evidéncia de doenca hepatica ou 6s-
sea, normalizacdo dos valores séricos de FA dentro de 6 me-
ses). Apesar de ter sido efetuado o estudo das isoenzimas, este
nao é necessario para o diagnostico." Foi efetuado simultanea-
mente o diagndstico de gastroenterite aguda a Campylobacter
jejuni, ocorréncia esta também reportada em outros casos.™ No
entanto, ndo é ainda possivel estabelecer uma relacdo causal
entre a infecao por Campylobacter jejuni e a hiperfosfatasemia.

EM DESTAQUE

Perante uma hiperfosfatasemia sem causa obvia, deve
colocar-se a hipotese de se tratar de HTBI. Reconhecer esta
entidade deverd evitar a realizacdo de investigacdo adicional
desnecessaria. Tem sido descrita a associagdo com infecoes,
nomeadamente gastrointestinais.
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HIGHLIGHTS

In case of a hyperphosphatasemia without obvious cause, the
hypothesis of BTH shoud be placed. Recognizing this entity must
avoid performing unnecessary additional investigation. Association
with infection, particularly gastrointestinal, has been described.
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Herpes zoster como primeira manifestacao de
infecao por virus varicela-zoster
numa crianca saudavel

Catarina Carrusca'; Raquel Machado'; Carolina Albuquerque’; Florbela Cunha'

HERPES ZOSTER AS FIRST MANIFESTATION OF
VARICELLA-ZOSTER VIRUS INFECTION IN A HEALTHY
CHILD

ABSTRACT

Herpes zoster (HZ) results from reactivation of varicella-
zoster virus. HZ’s incidence increases with age and although
rarely, it can affect healthy children. We describe a previously
healthy 29-months-old girl with herpes zoster ophtalmicus. She
presented with fever and a painful vesicular skin rash covering
the right forehead. She had no past history of clinical varicella
or varicella vaccination, although she had household contact
with varicella at two months-old. Serologic varicella zoster
virus tests were initially negative, but seroconversion occurred
8 weeks later. Polymerase chain reaction assay of the vesicles
fluid was positive for the virus. Intravenous acyclovir was started
and the patient recovered without sequelae. HZ may occur in
an otherwise healthy young child without previous noticed
varicella and with negative acute phase serology. This can be
explained by the immaturity of the immune system associated
with transplacental transfer of maternal antibodies affecting
immunologic response to early primary infection.

Keywords: Herpes zoster ophtalmicus; serologic tests;
asymptomatic infections; preschool child.
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Xira, Portugal.
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RESUMO

O herpes zoster (HZ) resulta da reativagdo do virus varicela-
-zoster (VVZ). A incidéncia aumenta com a idade, sendo raro
em criangas saudaveis. Descrevemos um caso de HZ oftalmico
numa menina de 29 meses, previamente saudavel. Apresentava
febre e erupgdo cutanea vesicular dolorosa no territério oftal-
mico do nervo trigémio. Sem histdria de varicela ou vacinagao
anti-varicela prévias. Teve contacto intrafamiliar com varicela
aos dois meses de idade. A pesquisa do virus nas vesiculas por
polimerase chain reaction foi positiva. Os titulos de IgG e IgM
anti-virus varicela-zoster foram inicialmente negativos, tendo
ocorrido seroconversdo oito semanas depois. Medicada com
aciclovir endovenoso, recuperou sem sequelas. O HZ pode
ocorrer em criangas previamente saudaveis, sem evidéncia de
varicela anterior e com serologia para VVZ negativa. Tal pode
ser explicado pela imaturidade do sistema imunolégico, assim
como pela transferéncia transplacentdria de anticorpos mater-
nos, aquando da infecdo primaria precoce.

Palavras-chave: Herpes zoster oftalmico, testes soroldgi-
cos, infecoes assintomaticas, crianca pré-escolar.

Nascer e Crescer 2016; 25(1): 38-41




INTRODUCAO

O herpes zoster (HZ) resulta de reativagéo do virus varicela
zoster (VVZ), que permanece latente em géanglios da raiz dor-
sal de nervos sensoriais ou de nervos cranianos apés a infecao
primaria. Caracteriza-se por um exantema vesicular com distri-
buicdo no dermatomo sensorial afetado. A infecdo primaria é a
varicela e quase sempre tem uma expresséo clinica evidente.'?

A incidéncia de HZ aumenta com a idade devido a perda de
imunidade celular, que desempenha um papel importante na de-
fesa do hospedeiro contra o virus. Situagdes de imunossupres-
sdo como patologias oncolégica e hematoldgica, determinados
farmacos e infegcdo pelo virus da imunodeficiéncia humana
também predispdem a reativagéo."? Raramente, HZ pode afe-
tar criangas saudaveis, com uma incidéncia anual de 0,3 a 0,74
casos por 1000 abaixo dos dez anos de idade.® E mais frequente
quando adquirem varicela in Utero ou durante o primeiro ano de
vida'?, o que se explica pela imaturidade da imunidade celular
nesta populacdo.?* Os quadros de HZ podem também surgir
como resultado de uma diminuig&o transitéria da imunidade ce-
lular ao VVZ, possivelmente em contexto de infecdo subclinica
por outros virus.*® A infegdo primaria a VVZ leva a produgéo de
imunoglobulinas (Ig) G, M e A com atividade neutralizante do
virus. Em regra, a IgG persiste por toda a vida. Em pequenos
lactentes, os titulos de anticorpos especificos que se desenvol-
vem em resposta a infecdo primaria sdo geralmente inferiores
comparativamente a criangas mais velhas.®

Herpes zoster oftalmico (HZO) ocorre quando o ramo oftal-
mico do nervo trigémeo é afetado e pode apresentar complica-
¢bes que comprometam a acuidade visual.'

Apresentamos um caso de HZO numa menina de 29 meses
de idade, sem varicela clinica anterior e com anticorpos IgM e
IgG anti-VVZ negativos na fase aguda.

CASO CLINICO

Crianca de 29 meses, sexo feminino, saudavel, sem historia
prévia de varicela. Recebeu aleitamento materno nos primeiros
seis meses de vida. Apresentava as imunizagdes de acordo com
o Programa Nacional de Vacinagdo sem vacina anti-varicela ou
anti-pneumocadcica. A mae referia ter tido varicela na infancia.
Aos dois meses de idade, a crianga esteve em contacto proximo
com o irmao com varicela.

Recorreu ao servigo de urgéncia por aparecimento de erup-
¢éo vesicular dolorosa de base eritematosa e edematosa em
placa, localizada na area frontal direita incluindo a palpebra su-
perior, com nitida demarcacdo na linha média (Figura 1), sem
atingimento da extremidade nasal (sinal de Hutchinson nega-
tivo). Nao se registava proptose, dor ou compromisso dos mo-
vimentos oculares. As queixas tinham surgido trés dias antes,
com agravamento progressivo e aparecimento de febre alta e
prostracdo poucas horas antes da admissao hospitalar. A erup-
¢éao vesicular unilateral com distribuicdo no dermatomo do ramo
oftalmico do nervo trigémio era sugestiva de HZ, admitindo-se
também sobreinfecdo bacteriana pelas caracteristicas dos si-
nais inflamatorios. Face a exuberancia e localizagao das lesdes,
decidiu-se internamento para iniciar terapéutica endovenosa.
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Figura 1 - Exantema vesicular, com edema e eritema cutaneos subja-
centes, no territério do ramo oftalmico do nervo trigémio.

A avaliagcdo laboratorial revelou proteina C reativa sérica de
0,77 mg/dL (normal <0,50 mg/dL), com restantes parametros in-
flamatdrios normais. A polimerase chain reaction (PCR) do fluido
das vesiculas foi positiva para VVZ e negativa para Virus Herpes
Simplex (VHS) 1 e 2 e outros virus herpes. Os anticorpos IgG e
IgM anti-VVZ (imunoensaio automatizado por quimiluminescéncia
LIAISON®) na admissdo foram negativos: IgG 14,8 mIU/mL (ne-
gativo <50,0; positivo >100,0 mIU/mL); IgM 0,1 mIU/mL (negativo
<10,0; positivo >15,0 mIU/mL). As serologias IgG e IgM para Her-
pes Simplex (VHS) 1 e 2 foram negativas. No exame bacterioldgi-
co do exsudado das vesiculas isolou-se Streptococcus pneumo-
niae sensivel a penicilina. A hemocultura foi estéril.

Instituiu-se terapéutica endovenosa com aciclovir (10 mg/
kg a cada 8 horas) e flucloxacilina (50 mg/kg a cada 8 horas),
posteriormente substituida por amoxicilina (100 mg/kg/dia), face
ao resultado da analise bacterioldgica do fluido das vesiculas.
Realizou também terapéutica tépica com aciclovir e azitromici-
na. Apds a alta, completou 10 dias de antibioticoterapia.

A doente permaneceu apirética desde o terceiro dia de inter-
namento e as lesdes cutaneas evoluiram progressivamente para
crostas. Uma semana apds a admissao, os sinais inflamatérios
encontravam-se francamente melhorados (Figura 2). Foram rea-
lizadas observacgdes oftalmoldgicas seriadas que excluiram atin-
gimento ocular.

Foi encaminhada na consulta de infeciologia, tendo repeti-
do a serologia para VVZ oito semanas depois, que revelou uma
subida significativa dos titulos IgG anti-VVZ (>4000.0 mIU/L)
mantendo-se a IgM anti-VVZ negativa. A eletroforese das imu-
noglobulinas foi normal. Aos 12 meses de seguimento a crian-
¢a manteve-se sem quaisquer sequelas cutaneas, oculares ou
neuroldgicas, sem outras infegdes relevantes e com desenvolvi-
mentos psico-motor e estaturo-ponderal adequados.
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Figura 2 - Lesdes em crosta de herpes zoster oftdlmico apds oito dias
de tratamento.

DISCUSSAO

Descreve-se um caso de HZ sem histéria de varicela prévia e
com anticorpos anti-VVZ negativos na fase aguda. O diagnostico
foi baseado na clinica de erupgéo vesicular com a distribuigao ca-
racteristica ao longo de um dermatomo e confirmado por PCR no
fluido das vesiculas, sendo este um método sensivel e rapido.®’

Admitiu-se que a doente provavelmente teria tido uma infe-
¢édo subclinica pelo VVZ aos dois meses de idade, por contégio
intrafamiliar. Cerca de dois anos e meio depois, apresentou um
quadro de HZ exuberante. Aquando da infecdo primaria nesta
crianga, a imaturidade do sistema imune, associada a transfe-
réncia passiva de anticorpos maternos, poderdo explicar quer
a auséncia de manifestagdes clinicas, quer os baixos niveis de
anticorpos anti-VVZ desenvolvidos, e mais tarde a exuberancia
da reativacdo do VVZ. Ha poucos casos descritos de HZ com
anticorpos anti-VVZ negativos na fase aguda.?

Sabe-se que os recém-nascidos cujas maes sdo imunes para
VVZ tém maior probabilidade de desenvolver varicela subclini-
ca nos seis primeiros meses de vida®. Os anticorpos anti-VVZ
maternos, transferidos de forma passiva durante a gravidez e
aleitamento, podem modificar a apresentagéo da doenga.* Tem
sido descrita uma resposta imune humoral e celular de menor
intensidade a infecdo por VVZ em lactentes, comparativamente
a criangas mais velhas, o que vai favorecer a sua reactivagdo.® A
infegéo pelo VVZ no primeiro ano de vida, mesmo subclinica, é
um fator de risco major para o desenvolvimento de HZ precoce
em criangas saudaveis."* O periodo de laténcia entre o apare-
cimento de varicela e de HZ parece ser tanto mais curto quanto
mais precoce for a infegdo primaria’. Neste caso, foi inferior a
média de 3,8 anos que esta descrita na literatura.’

Numa crianga previamente saudavel com HZ, sem antece-
dentes de relevo e sem outras alteracdes no exame fisico, nao
é necessario realizar uma investigacéo laboratorial para excluir
imunodeficiéncia ou doenca neoplasica.*'® A subida significativa
no titulo de IgG anti-VVZ confirma a eficacia da resposta imune
humoral desta doente apds a reativagédo da infecdo a VVZ.
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Varias situagdes fazem diagndstico diferencial com HZ. A
infecdo a VHS caracteriza-se igualmente por um exantema ve-
sicular mas sem a distribuicdo ao longo de um dermatomo. No
presente caso, esta infecdo foi excluida pela negatividade da
PCR nas vesiculas e dos anticorpos séricos IgG e IgM anti-VHS
1 e 2. O aspecto cutdneo do HZ pode ser semelhante a dermati-
te de contacto, mas esta geralmente associa-se a prurido e ndo
a dor intensa e febre.

A sobreinfegé@o cuténea é a complicacdo mais frequente do
HZ, geralmente sob a forma de impétigo causado por Strepto-
coccus pyogenes ou Staphylococcus aureus. O Streptococcus
pneumoniae é um agente pouco frequente de infegdes cuta-
neas, nomeadamente celulite e erisipela.* Atendendo ao edema,
eritema e exsudagao cutaneas, associados a febre alta, foi con-
siderado o diagndstico de celulite local com atingimento ocular
pré-septal como complicagdo do HZ. A proximidade das cavi-
dades nasal e oral, e a auséncia de vacinagéo anti-pneumocaci-
ca podem explicar a sobreinfecdo por este agente.

Ocorrem frequentemente complicagdes oculares no HZO?,
tais como conjuntivite, queratite, uveite anterior, iridociclite, reti-
nite ou mesmo perda de visdo."* O envolvimento ocular € menos
comum na auséncia de sinal de Hutchinson, tal como ocorreu
no presente caso.'

A terapéutica anti-viral ndo é preconizada na maior parte
das situagdes de HZ na crianga, que consiste habitualmente
numa infecéo ligeira." Nos casos de infecdo grave, em crian-
¢as imunodeprimidas ou se envolvimento de nervos cranianos,
a terapéutica anti-viral reduz a formagéo de novas vesiculas e
acelera a cicatrizagcdo." O tratamento também ¢é utilizado para
prevengdo de complicagcdes de HZO, como queratite e uveite
anterior, devendo ser iniciado nas primeiras 72 horas apos o
inicio do exantema.® O aciclovir constitui o farmaco de eleicao
em caso de HZ em idade pediatrica, sendo seguro mesmo em
altas doses.® Deve ser complementado com a aplicagéo topi-
ca em caso de infeg@o ocular, por se atingirem concentragdes
mais elevadas no segmento anterior do olho por esta via.® Nesta
doente, a existéncia de lesdes exuberantes de HZO motivaram o
tratamento endovenoso e ocular tépico com aciclovir, de forma
a prevenir complicagdes oculares.

EM DESTAQUE

A principal mensagem deste caso é que a infecao HZ pode
ocorrer nos primeiros anos de vida, em criancas saudaveis, sem
histéria prévia de varicela, e com serologias negativas para VVZ.
O diagndstico € essencialmente clinico, baseado na distribuicao
do exantema no territério de um dermatomo.
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Malformacao vascular linfatica
com localizacao incomum
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VASCULAR LYMPHATIC MALFORMATION WITH
UNCOMMON LOCALIZATION

ABSTRACT

Introduction: Vascular lymphatic malformations are rare
entities that affect lymphatic vessels. The authors report a case
of abdominopelvic lymphatic malformation.

Case Report: 28 years-old, Gestation 2, Birth 1. Referred
to Prenatal Diagnosis Center at the 20" week of gestation
by ultrasound suggestive of abdominopelvic lymphatic
malformation, confirmed by fetal magnetic resonance imaging.
Fetal cytogenetic study was normal. Couple being aware of
prognosis after discussion with Pediatric Surgery. Cesarean
section at 38th week. Prenatal diagnosis was confirmed by
newborn’s examination. At 18 months, the child underwent
intralesional sclerotherapy. At 4 years, surgical excision of the
lesion was performed because of symptomatic development.
Always showed normal development and growth.

Discussion/Conclusion: Prenatal diagnosis is sonographic;
fetal magnetic resonance imaging confirms the diagnosis and
defines more precisely the extent of the lesions. Clinical and
sonographic vigilance should be maintained in order to detect
decompensation or hydroptic signs and compression of adjacent
structures.

Keywords: Prenatal diagnosis, magnetic resonance imaging,
ultrasonography, vascular lymphatic malformation.
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RESUMO

Introducao: As malformagdes vasculares linfaticas séo enti-
dades raras que afetam os vasos linfaticos. Os autores relatam
um caso clinico de uma malformagéo linfatica abdomino-pél-
vica.

Caso Clinico: 28 anos, Gesta 2, Para 1. Encaminhada a
Unidade de Diagnostico Pré-Natal, as 20 semanas, por ima-
gem ecografica sugestiva de malformacao linfatica abdomino-
-pélvica, confirmada por ressonancia magnética fetal. Estudo
citogenético fetal normal. Consulta de Cirurgia Pediatrica para
informar o casal do progndstico. Cesariana eletiva as 38 sema-
nas. Observacdo do recém-nascido confirmou o diagndstico
pré-natal. A crianca foi submetida, aos 18 meses, a esclerote-
rapia intralesional. Aos 4 anos, foi efetuada exérese cirurgica da
lesdo por desenvolvimento de sintomas. Apresentou sempre
desenvolvimento e crescimento normais.

Discussao/Conclusoes: O diagndstico pré-natal € ecogra-
fico; a ressonancia magnética fetal permite confirmar o diag-
néstico e define com maior rigor a extensdo das lesdes. Deve
manter-se vigilancia clinica e ecografica, para detegao de sinais
de descompensacao ou hidropsia e de compresséo das estru-
turas adjacentes.

Palavras-chave: Diagnostico pré-natal, ecografia, malfor-
macao vascular linfatica, ressonancia magnética fetal.
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INTRODUCAO

As malformacdes vasculares linfaticas sdo malformagées dos
vasos linfaticos raras (1/6000 nados vivos).'® Foram descritas pela
primeira vez em 1843, por Wernher.* Outrora denominadas incor-
retamente de linfangiomas ou higromas cisticos, por estes termos
poderem sugerir existéncia de tumor, o seu nome foi substituido
por malformagdes vascular linfaticas de baixo fluxo de acordo com
a nova classificagé@o da “International Society for the Study of Vas-
cular Anomalies Classification”, com o objetivo de estabelecer uma
linguagem cientifica correta e global.>® Assim sendo, estas mal-
formagdes representam um grupo de lesGes congénitas caracte-
rizadas pelo desenvolvimento vascular linfatico anormal, mas sem
proliferacéo celular.® Embora a sua patofisiologia seja ainda uma in-
cognita, pensa-se que estas se formem a partir da auséncia de co-
municacéo dos vasos linfaticos com o sistema venoso.™® A acu-
mulagéo de fluido nos vasos linfaticos dilatados e tecido conjuntivo
origina linfedema progressivo dos tecidos subcutaneos, acompa-
nhado do aumento da pele circundante, podendo ocorrer hidropsia
fetal.2® Por manterem o seu potencial de crescimento embrionario,
podem penetrar nas estruturas adjacentes ou desenvolverem-se
ao longo destas, formando quistos, onde se acumulam as secre-
¢Oes, por auséncia da drenagem para o sistema venoso. ' Tipica-
mente, desenvolvem-se no final do primeiro e inicio do segundo
trimestre da gravidez, tornando-se menos frequentes a medida que
a idade gestacional aumenta.”® Envolvem a pele e o tecido celular
subcutaneo, com localizagdo mais frequente no pescogo (75%) e
regido axilar (20%).""" Afetam a regido abdominal e pélvica somen-
te em 2% dos casos.'" A maioria das malformacdes vasculares lin-
faticas sdo percetiveis ao nascimento (50-65%).' O seu diagndstico
pré-natal é ecografico, como documentado na literatura.%' A res-
sonancia magnética fetal pode ser realizada para determinar a ex-
tensao das lesdes.” Perante a identificagcdo de uma malformacéo
vascular linfatica durante a gravidez, deve ser oferecida a gravida a
possibilidade de realizar amniocentese, uma vez que esta patologia
se pode associar a algumas cromossomopatias.”'? A morbilidade
destas lesbes é dependente da sua localizagéo e ocorre em 2-6%
dos casos.”? O tratamento de eleicdo é dependente do tamanho,
caracteristicas e afetacdo da qualidade de vida do doente, sendo
sempre que possivel conservador.'*67,

CASO CLINICO

Mulher de 28 anos, raca caucasiana, Gesta 2 Para 1, com
antecedentes pessoais e familiares irrelevantes. Submetida a
ecografia do 1° trimestre, as 13 semanas de gestagdo, que mos-
trou espessamento dos planos cutaneos/subcutaneos da cintura
pélvica, a direita (fig.1). Esta imagem, sugestiva de malformagéo
linfatica localizada na regido abdomino-pélvica, foi também en-
contrada na ecografia morfoldgica, as 20 semanas. Por este mo-
tivo, foi encaminhada para a Unidade de Diagndstico Pré-Natal
do Centro Hospitalar do Porto. Para confirmacéo do diagndstico
efetuou ressonancia magnética fetal as 21 semanas, cujo resulta-
do foi concordante com a suspeita ecografica (fig.2). No sentido
de excluir possiveis alteragdes cromossomicas, realizou amnio-
centese as 22 semanas, tendo sido o resultado do doseamento
da alfa-fetoproteina e do estudo citogenético fetal normal (46,XY).
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Figura 1 - Ecografia as 13 semanas: les@o de natureza cistica, na
dependéncia dos planos cutaneos/subcutaneos da regido pelvica,
a direita.

Figura 2 - RMN fetal (Sequéncia single shot coronal): formacao
quistica heterogénea com septos e conteudo hidrico heterogéneo
refletindo conteudo com diferentes concentragdes proteicas, em
topografia para-abdominal direita.
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A reavaliagd@o ecogréfica, as 24 e 26 semanas mostrou au-
mento do tamanho da formagdo quistica multisseptada, que se
estendia até regido nadegueira e parecia invadir as estruturas
da cavidade pélvica. (fig.3). Com o objetivo de definir os limites
da tumefacgao intra-abdominal e confirmar a integridade intes-
tinal, repetiu ressonancia magnética fetal as 29 semanas, que
revelou volumosa tumefagéo, na vertente lateral direita da pel-
ve, com duas formagdes quisticas heterogéneas polisseptadas,
reflectindo dois componentes intra-abdominal - perirrenal - e
extra-abdominal, desde a regido do hemitérax até a regido na-
degueira.

Figura 3 - Ecografia as 26 semanas: forma-
¢do cistica cutanea/subcutanea, estenden-
do-se ao longo do flanco direito e regido
nadegueira.

Em consulta de Cirurgia Pediatrica, o casal foi informado do
provavel plano terapéutico pds-natal e do prognoéstico. Foi man-
tida vigilancia ecogréfica até ao parto, ndo tendo sido esclare-
cida a existéncia de continuidade entre as lesdes intra e extra
abdominais. Nunca desenvolveu hidropsia fetal. Na ultima eco-
grafia pré-natal, as 36 semanas, as dimensdes da leséo eram
de aproximadamente, 11 x 9 x 2 cm. A gravida foi submetida a
cesariana programada as 38 semanas, por decisdo conjunta do
grupo de trabalho da Obstetricia e da Cirurgia Pediatrica, tendo
sido extraido um recém-nascido, vivo, do sexo masculino, com
peso ao nascimento de 3280g e indice de Apgar de 9/10 ao 1°
5°minutos, respetivamente.

A avaliag&o inicial neonatal confirmou o diagndstico pré-na-
tal. A ressonancia magnética, ao 3°dia de vida, mostrou volumo-
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Fig. 4: RMN pods-natal ao 3° dia de vida (Sequéncia single shot coro-
nal): volumosa malformagéo linfatica extraperitoneal (11,7 x 5,2 x 4,2
cm), infiltrando os planos da parede do flanco e regiao lombo-sagrada
direitas, de aspeto multilocular, com componente retroperitoneal, com
efeito compressivo no polo inferior do rim ipsilateral, mas sem o infiltrar.

sa malformagéo linfatica extraperitoneal (11,7 x 5,2 x 4,2 cm),
infiltrando os planos da parede do flanco e regido lombo-sagra-
da direitas, de aspeto multilocular, com componente retroperi-
toneal, com efeito compressivo no polo inferior do rim ipsilateral,
mas sem o infiltrar (fig.4). Foi programada reavaliacédo clinica e
ecogréfica em consulta de Cirurgia Pediatrica aos 2 meses de
idade, para decisdo de eventual escleroterapia intralesional. A
ecografia abdominal mostrou manutencdo de volumosa leséo
com multiplas areas quisticas, medindo cerca de 9,3 x 6 cm,
admitindo-se possivel extensado ao retroperitoneu. Por o doen-
te se encontrar assintomatico, pela possibilidade de regressao
espontanea da lesdo e a mesma naquele momento apresentar
dimensoes estaveis, foi decidido adiar o tratamento e reavaliar
trimestralmente.

Aos 12 meses, optou-se por tratamento conservador da
malformacao linfatica por manutengéo do tamanho da mesma,
apesar da auséncia de sintomas, mas devido a ocorréncia de in-
fecao respiratoria no periodo pré-operatorio, a cirurgia foi adia-
da, mantendo o doente vigilancia trimestral em consulta.

Aos 18 meses, por aumento das dimensdes da malforma-
¢ao linfatica, foi submetido a tratamento conservador — es-
cleroterapia intralesional com bleomicina e soro fisiolégico
(dose 7 + 7 ml), apds aspiracdo de 14 ml de conteudo intra-
quistico da loca superior. O tratamento ndo teve o resultado
pretendido, uma vez que sé foi possivel tratar uma das locas
com sucesso, por consisténcia endurecida da outra. O pos-
-operatdrio decorreu sem complicagdes, parecendo ter havi-
do diminui¢éo do tamanho da lesdo. Cerca de um ano apés a
cirurgia, apresentou quadro clinico compativel com linfangite,
tendo sido internado para tratamento com antibiético endo-
venoso (Amoxicilina 1000 mg + Ac. Clavulanico 200 mg) e an-
ti-inflamatorio. A ecografia de reavaliagdo mostrou colegéo de
conteudo espesso com 4 cm, correspondendo a complicagédo
inflamatdria / hemorragica de uma das locas da malformacao
linfatica. Repetiu ecografia dois meses apds o internamento,



que mostrou imagem hiperecogénica com dimensdes de 7,3
x 2,4 cm. Manteve avaliagdo anual em consulta ndo apresen-
tando complicagdes até aos quatro anos, altura em que refe-
riu queixas de dor e prurido no local da lesdo que afetavam a
sua qualidade de vida. Foi requisitada ressonancia magnética
para planear exérese cirurgica da lesdo, por o doente se en-
contrar sintomatico. O exame mostrou aumento das dimen-
sOes da lesdo, em relacdo ao exame anterior, apresentando
esta aspeto cistico e ocupando a parede lateral direita do ab-
démen com extensao posterior para a regido lombo-sagrada
e componente profundo que se estende ao retroperitoneu,
infiltrando o espaco pararrenal posterior homolateral, com
dimensdes de 15,1 x 7,4 x 10,9 cm e alteragdes do padréao
imagioldgico, no qual as lesbes cisticas apresentam menores
dimensdes (microquistos) e um aspeto complexo, com con-
teudo denso, modificagées que poderdo estar relacionadas
com o tratamento prévio (fig.5).

Fig.5: RMN aos 4 anos (Sequéncia single shot coronal): tumefagao volu-
mosa com aspeto cistico que ocupa a parede lateral direita do abddémen
com extens@o posterior para a regido lombo-sagrada e componente
profundo que se estende ao retroperitoneu, infiltrando o espago parar-
renal posterior homolateral, com dimensdes de 15,1 x 7,4 x 10,9 cm
e alteragdes do padrdo imagioldgico, no qual as lesdes cisticas apre-
sentam menores dimensdes (microquistos) e um aspeto complexo, com
conteudo denso.

Perante as queixas do doente e os dados fornecidos pelo
exame, a Cirurgia Pediatrica optou por remocgao cirurgica da
lesdo. Intraoperatoriamente, constatou-se lesdo extensa, com
dimensdes de 20 x 10 cm, que invadia o plano muscular e o
retroperitoneu. Foi realizada exérese parcial de retalho cutaneo
e tecido celular subcutaneo da regido lombar e flanco direitos.
O exame histoldgico da pecga operatoéria confirmou tratar-se de
uma malformacéo linfatica, encontrando-se as margens cirurgi-
cas intercetadas pela leséo. O periodo pds-operatério imediato,
decorreu sem intercorréncias, tendo tido alta hospitalar ao 4°dia
pos-operatoério, com indicacdo de compressao elastica da cica-
triz e anti-inflamatérios. Um més apds a cirurgia, desenvolveu
quadro clinico de linfangite, caracterizado pelo aparecimento de
dor e rubor da cicatriz operatéria associados a febre, com ne-
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cessidade de internamento durante 8 dias, para antibioterapia
endovenosa.

Aos 5 anos e 2 meses, a crianga apresenta crescimento e
desenvolvimento normais, sem sinais de recorréncia da leséo,
encontrando-se a efetuar vigilancia clinica na Consulta de Ci-
rurgia Pediatrica.

DISCUSSAO

As malformacdes vasculares linfaticas séo anomalias congé-
nitas raras que resultam do desenvolvimento anormal dos vasos
linfaticos.® Podem ser classificadas de acordo com os achados
anatomopatoldgicos e imagioldgicos, em trés tipos: capilares,
cavernosas e cisticas. As malformacoes linfaticas cisticas séo
caracterizadas por apresentarem multiplos quistos, de tamanho
variavel, cuja parede é formada por uma camada Unica de cé-
lulas endoteliais.®>'? De acordo com o tamanho dos quistos sao
divididas em dois grupos: microquistos (< 1 cm) e macroquistos
(> 1 cm).2 Na maioria dos casos, surgem ao nivel da cabeca e
pescoco. Somente 2% dos casos ocorrem na regido abdominal
e pélvica, como se verificou no caso clinico apresentado.'" Ape-
sar da sua natureza benigna podem infiltrar os diferentes planos
dos tecidos adjacentes atingindo mesmo estruturas vasculo-
-nervosas. Dependendo da sua localizagcdo e dimensodes, podem
causar distorcdo cosmética e anatdmica/funcional podendo
gerar efeito compressivo sobre as estruturas que lhe estao ad-
jacentes perturbando o funcionamento normal de 6rgdos vitais,
originando dispneia, disfagia, disfonia, estase urinaria, obstrucao
intestinal, perturbagdes do crescimento, entre outras.™ As mal-
formagoes linfaticas abdomino-pélvicas e retroperitoneais po-
dem apresentar-se com obstrucao intestinal e hidronefrose, por
compresséo intestinal e das vias urindrias, respetivamente.™ Es-
tas lesdes facilitam ainda a ocorréncia de infecoes de repeticao,
quer pela estase dos fluidos intravasculares, quer pelo quadro de
linfocitopenia que muitas vezes esta associado.®

Esta bem documentado na literatura que o diagndstico pré-
-natal destas lesbes é ecografico, sendo a imagem tipica ca-
racterizada por uma massa uni ou multiloculada com conteu-
do liquido no seu interior, rodeada por uma parede fina.®6813
Por vezes, no interior dos quistos pode estar presente material
ecogeénico associado a ocorréncia de hemorragia ou infecdo. A
ressonancia magnética fetal, constitui o melhor método de ava-
liacdo destas lesdes, pois, para além de confirmar o diagndstico
ecografico, permite uma melhor definicdo dos limites da lesao
e da sua extensdo, nomeadamente da existéncia de invasao/
compressao das estruturas adjacentes, possibilitando planear o
parto e o tratamento pds-natal.581?

Esta recomendado, em todos os casos, realizagédo de estu-
do citogenético fetal por possibilidade de associagéo a determi-
nados sindromes genéticos (Sindrome de Noonan e Kippel-Tre-
naunay, Sindrome Proteus, entre outros).®®'> Em alguns casos,
os valores da alfa-fetoproteina podem apresentar-se elevados.'

O padrao de crescimento pré-natal € varidvel e imprevisivel,
podendo as lesGes permanecer assintomaticas ou apresenta-
rem crescimento com tendéncia a invadir as estruturas adjacen-
tes.®™® A sua apresentacdo clinica, eventuais complicacdes e
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prognostico sdo dependentes da idade gestacional e da locali-
zagao e tamanho das lesdes.® As complicagcdes mais frequentes
incluem: hemorragia intralesional, rotura dos quistos, infecéo e
compressao das estruturas adjacentes.®'* Deve manter-se vigi-
lancia clinica e ecografica, durante toda a gravidez, no sentido
de detetar sinais de descompensacao e hidropsia ou de com-
pressado das estruturas adjacentes.®'®

O diagnostico pré-natal do linfangioma permite programar o
parto, decidir a via do parto e proporcionar todos os cuidados
intraparto e pos-parto necessarios, em cada caso, diminuindo a
morbimortalidade materna e fetal.® A abordagem deve ser multi-
disciplinar, com participacao da Cirurgia Pediatrica.

O tratamento destas lesdes € individualizado, tendo em con-
sideracdo as caracteristicas da lesé@o e estd indicado quando as
lesdes sdo muito extensas e sintomaticas com o objetivo de con-
trolar os sintomas, permitir o normal funcionamento das estrutu-
ras adjacentes e preservacao estética.® Embora, tradicionalmente
considerada como tratamento de eleicdo neste tipo de lesdes,
com o desenvolvimento das terapéuticas conservadoras, a ci-
rurgia tem sido relegada para segundo plano, exceto em situa-
¢bes de compromisso da via aérea.®® Na auséncia de indicagéo
para tratamento imediato, podem ser considerados dois tipos de
abordagem: expectante, ja que se sabe que cerca de 45% des-
tas lesbes podem apresentar regressao esponténea nos primei-
ros meses/anos de vida, ndo necessitando de qualquer tipo de
tratamento, ou terapéutica (conservadora, cirirgica ou mista)."®3
Estudos recentes demonstraram ndo haver qualquer diferenca na
eficacia no tratamento da lesdo com a escleroterapia intralesional
€ a sua excisao cirurgica, pelo que o primeiro deve ser preferido
enqguanto se aguarda eventual regressao espontanea e desenvol-
vimento de sistema imunitario do doente.®®

No que concerne a terapéutica conservadora, a esclerotera-
pia intralesional com agentes esclerosantes € o tratamento mais
utilizado. Esta consiste na pungéo direta da cavidade cistica da
lesdo seguida da aspiragado do seu conteudo e injecdo do agente
esclerosante.® Os agentes esclerosantes mais usados incluem a
bleomicina, doxiciclina, etanol, picibanil (OK-432) e acido acéti-
co.t Estd, sobretudo, indicada nas malformagdes linfaticas ma-
crocisticas, onde é mais eficaz. Comparativamente com a cirur-
gia, este tratamento apresenta como principais vantagens um
menor tempo operatdrio e de internamento, menor interferéncia
cosmeética e de menor dano de estruturas adjacentes.” O edema
dos tecidos moles, a necrose da pele circundante e a neuropa-
tia sdo as complicagdes mais frequentes deste procedimento.?
Outros tratamentos conservadores disponiveis, mais recentes,
incluem: aspiracéo, ablagado por radiofrequéncia ou excisdo com
laser, em pacientes seleccionados.®”2

Atualmente, o tratamento cirirgico esta indicado em casos
de interferéncia nas vias respiratorias, lesdes extensas e sinto-
maticas que afetam a qualidade de vida do doente e situagdes
de insucesso do tratamento conservador, onde se incluem as
malformacdes linfaticas microcisticas. A complicagdo mais fre-
quente é a lesdo das estruturas adjacentes com compromisso
da sua funcao e desfiguracao estética. A exérese incompleta da
lesdo também pode ocorrer quando as lesées séo muito gran-
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des, infiltrativas e com multiplas locas, podendo conduzir a sua
recorréncia.” Contudo, a taxa de recorréncia da lesdo é maior
para o tratamento médico, uma vez que ndo ha remogédo com-
pleta da lesdo.™

Relativamente ao tratamento no presente caso clinico, op-
tou-se por uma abordagem inicial expectante, uma vez que o
doente se encontrava assintomatico e porque uma grande parte
destas leses apresenta regressdo espontanea. Aos 18 meses,
por manutencado de volumosa tumefagdo com deformacao cor-
poral, foi efetuada escleroterapia intralesional, mas somente ao
nivel da loca superior. Apesar do tratamento incompleto, a lesao
manteve-se estavel até aos 4 anos de idade, altura em que ocor-
reu aumento das suas dimensdes, com aparecimento de sinto-
mas que causavam interferéncia na qualidade de vida do doen-
te, fatores estes que motivaram a exérese da leséo restante.

CONCLUSAO

As malformacdes linfaticas abdomino-pélvicas sao raras. O
seu diagnostico pré-natal é ecografico. A ressonancia magnéti-
ca permite confirmar o diagnostico e define com maior rigor a
extenséo das lesdes. O estudo citogenético fetal deve ser efe-
tuado em todos os casos. A vigilancia clinica e ecografica para
detecao de sinais de descompensacgéo ou hidrépsia e de com-
pressdo das estruturas adjacentes é imperativa durante toda a
gestacdo. A abordagem deve ser multidisciplinar, com partici-
pacgdo da Cirurgia Pediatrica. O seu papel é fundamental para
avaliagcdo do prognéstico e planeamento do parto, dos cuidados
periparto e do tratamento expectante, médico ou cirurgico.
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Caso dermatoldgico

Sandrina Carvalho!, Susana Machado""" Yolanda Mahia", Manuela Selores"""

Menina de 9 anos, sem antecedentes médicos pessoais ou
familiares de relevo, é avaliada por tumefagdes cutaneas assin-
tomaticas com 12 meses de evolugdo. Ao exame objetivo ob-
servavam-se nédulos violaceos méveis com cerca de 0.5 a 1cm,
consisténcia dura e limites bem definidos ao nivel da hemiface
esquerda, regido cervical lateral esquerda, brago direito e face
anterior da perna direita (Figura 1). Foi efetuada uma ecografia
de uma das lesdes que evidenciou uma estrutura hipoecogénica
subcutanea com cerca de 8mm.

Qual o seu diagnéstico?

Figura 1 - Noédulos violaceos com cerca de 0.5-1cm, consisténcia dura e limites bem definidos ao nivel da hemiface esquerda (A) e
braco direito (B). Tumor nodular com dareas calcificadas ao nivel da derme e do tecido subcutaneo (H&E 2.5x) (C).

' S. de Dermatologia, Centro Hospitalar do Porto.
4099-001 Porto, Portugal.
carvalhosandrine@gmail.com

I'S. de Dermatologia e Unidade de Investigagdo em Dermatologia,
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" Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto.
4050-313 Porto, Portugal.

V'S. de Anatomia Patoldgica. Laboratorios Macedo Dias.
4200 Porto, Portugal
leticia.mendes@Ilabco.eu
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DIAGNOSTICO
Pilomatricomas multiplos

COMENTARIOS

O pilomatricoma ou tumor calcificante de Malherbe é uma
neoplasia benigna dos anexos cutaneos. Foi inicialmente des-
crito em 1880 por Malherbe como um tumor de diferenciacéo
sebdcea, etiologia posteriormente afastada por Forbis et al apds
comprovagao histologica da sua origem folicular.

O pilomatricoma é mais frequentemente encontrado em
criangas e adolescentes do sexo feminino. Caracteriza-se por
um nédulo duro, ndo aderente aos planos profundos, com pele
suprajacente normal ou eritemato-violacea, predominantemente
localizado ao nivel da cabeca, pescogo ou membros superiores.
O estiramento da pele podera evidenciar a superficie calcificada
multifacetada do pilomatricoma (sinal de Tent). O seu cresci-
mento é geralmente lento e assintomatico.

Os pilomatricomas multiplos sdo raros e podem estar
associados a multiplas patologias (distrofia miotonica, sindrome
de Turner, sindrome de Gardner, gliomatose cerebral, sarcoido-
se e doenca celiaca). A maior frequéncia de pilomatricomas nos
doentes com distrofia miotdnica ou doenca de Steinert tem sido
associada a uma desregulagao do metabolismo fosfocalcico in-
duzido pela mutagéo do gene DMPK.

A regressdo espontanea dos pilomatricomas é pouco
frequente e o risco de transformacgao maligna é baixo. A exérese
cirdrgica é geralmente necessaria para confirmacgao diagnosti-
ca. O caso clinico descrito pretende salientar a importancia de
um seguimento prolongado em criancas com pilomatricomas
multiplos para exclusdo de recidivas e/ou desenvolvimento de
patologias associadas.

RESUMO

O pilomatricoma € um tumor benigno dos anexos cutaneos
de diferenciagé@o folicular, mais frequentemente encontrado em
criangas e adolescentes, com predominio do sexo feminino.
Clinicamente, caracteriza-se por um nédulo eritemato-violaceo,
movel, de consisténcia dura ao nivel da cabega ou pescogo. Em-
bora raros, pilomatricomas multiplos podem estar associados
a outras patologias, particularmente a distrofia mioténica ou
doenca de Steinert. Nestes casos sugere-se um seguimento
mais prolongado para exclusdo de recidivas e/ou desenvolvi-
mento de outras doengas. Descrevemos o caso clinico de uma
menina com 9 anos de idade e pilomatricomas multiplos

Palavras-chave: pilomatricomas, tumor de Malherbe, infan-
cia.

ABSTRACT

Pilomatrixoma is a benign tumor of skin appendages with
follicular differentiation most frequently found in children and
adolescents, predominantly female. Clinically it is characterized
by an erythematous-violaceous mobile nodule of hard
consistency located on the head or neck. Although rare, multiple
pilomatrixomas can be associated with other pathologies,
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particularly myotonic dystrophy or Steinert’s disease. In these
cases, a prolonged follow-up should be maintained to rule out
relapses and/or development of other diseases. We describe the
case of a 9-year-old girl with multiple pilomatrixomas.
Key-words: pilomatrixoma, tumor of Malherbe, childhood.
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Caso cardioldgico

Alexandra Pires Pinto!, Vania Gongalves", Georgina Monteiro", Teresa Machado"

Crianga, sexo masculino, 5 anos de idade, saudavel, sem
internamentos prévios, referenciado a consulta de Cardiologia
Pediatrica por sopro cardiaco. Nao referia sintomas cardiovas-
culares e ao exame fisico detectava-se a presenca de sopro
proto-mesossistolico, vibratério grau 1I/VI, maximo no bordo Qual o seu diagnostico?
esternal esquerdo baixo (sopro de Still). Restante exame fisico
normal. Realizou eletrocardiograma que foi normal.
Fez ecocardiograma transtoracico cujas imagens se apre-
sentam de seguida (figuras 1 e 2).

epth: 12.0 cm

Figura 1. Ecocardiograma transtoracico plano apical 4 camaras. Figura 2. Ecocardiograma Doppler-cor plano apical 4 camaras.
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DIAGNOSTICO
Cor triatriatum sinistrum

COMENTARIOS

O cor triatriatum € uma anomalia congénita rara, represen-
tando 0,4% das cardiopatias congénitas, na qual uma membra-
na fibromuscular divide a auricula em duas cdmaras. Pode estar
associada a outras lesdes cardiacas congénitas em até 80%
dos casos da populagdo pediatrica.? A fisiologia do cor triatria-
tum sinistrum é similar a da estenose mitral bem como a outras
formas obstrutivas a entrada do fluxo no ventriculo esquerdo .
Assim, os sintomas clinicos relacionam-se diretamente com o
grau de obstrugdo a drenagem venosa pulmonar.

Em recém-nascidos e criangas as manifestagdes séo secun-
darias a um orificio estreito com aumento da pressao na auricula
esquerda e congestdo pulmonar.? As criangas podem apresen-
tar taquipneia e taquicardia em repouso, infecgdes respiratérias
frequentes, insuficiéncia cardiaca congestiva e atraso de cres-
cimento. Na forma isolada as manifestagdes clinicas podem ser
inespecificas e ndo haver sopros audiveis (no caso presente o
sopro cardiaco tinha caracteristicas de sopro inocente), ou de-
tectar-se um aumento do componente pulmonar do segundo
som se existe hipertensdo pulmonar.

Para o diagndstico € essencial a ecocardiografia. Na figura
1 visualiza-se a auricula esquerda dividida em duas camaras,
uma superior que recebe as veias pulmonares e contem o apén-
dice auricular e outra inferior conectada com a valvula mitral,
separadas por uma membrana fibrosa, fenestrada. A membrana
insere-se no septo interauricular, no rebordo superior da fossa
oval e prolonga-se até a parede lateral da auricula esquerda,
imediatamente abaixo do apéndice auricular. O orificio de 6 mm
encontra-se adjacente ao septo inter-auricular na sua porgcéo
postero-inferior com fluxo acelerado a esse nivel (figura 2), com
gradiente pico de 10mmHg e médio de 4mmHg. N&o se detecta-
ram sinais ecocardiograficos de hipertensédo pulmonar.

No caso presente, muito embora a crianca estivesse assin-
tomatica, dada a evidéncia de obstrucdo a nivel do orificio da
membrana, foi submetida a cirurgia cardiaca electiva com remo-
¢ao da membrana e evolucao favoravel.

ABSTRACT

The authors present the case of an asymptomatic 5 year-old
boy referred to Pediatric Cardiology Clinic for a cardiac murmur.
Echocardiography revealed cor triatriatum sinister with a
restrictive fenestration, and no signs of pulmonary hypertension.
Due to the presence of intra atrial obstruction, the child was
submitted to elective surgery, with a favourable outcome.

Key-words: Cor triatriatum, childhood, obstructive membrane.

Nascer e Crescer 2016; 25(1): 50-1
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I CURSO TEORICO-PRATICO DE CARDIOLOGIA PEDIATRICA
PARA PEDIATRAS E NEONATOLOGISTAS

Programa

CH Porto, 19 e 20 de Maio 2016

ECG normal na crianca
Arritmias mais frequentes

Sindromes de pré- excitacdo: diagndstico e orientacao-

Desporto e coragao

Morte subita na crianga

Sessado Interactiva | .Casos praticos ECG

Sessao teodrico-pratica: Sopro cardiaco na crianga : funcional ou organico?
Ecocardiografia: principios bdsicos e abordagem diagndstica das cardiopatias
Ecocardiografia funcional em neonatologia

Cardiopatias no RN : diagndstico e e terapéutica

Oximetria de pulso e biomarcadores cardiacos

Aulas praticas de ecocardiografia

Sessdo interactiva Il Casos praticos ECO

Secretariado / Inscricoes:

secretariado@ademi.pt
www.ademi.pt

(inscricdes limitadas)

Organizacao
Servicos de Cardiologia Pediatrica do CH Porto e CH S Jodo
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