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Acesso aos cuidados de saude.
Um direito em risco?

Pedro Lopes Ferreira

Mais uma vez se cumpre a tradicdo de o Observatorio Portugués dos Sistemas de
Saude (OPSS) apresentar o seu Relatério de Primavera. Apos 15 anos consecutivos
de producdo, o tema central deste ano de 2015 foi o0 acesso aos cuidados de sau-
de enquanto forma de concretizagdo do direito a saude que, em momentos de crise,
atinge uma importancia ainda mais relevante pois é imperioso capacitar os cidaddos
mais fragilizados para melhor ultrapassar estes momentos necessariamente dificeis. E
¢ interessante realgar que esta apresentacdo ocorre precisamente no primeiro ano de
auséncia de intervencao externa direta da Troika.

Como tem sido habito, o Relatério apresenta uma série de recomendacgoes, este
ano obviamente centradas no acesso aos cuidados de saude.

Recursos na satde

Comecando por uma abordagem geral, este Relatorio analisa a oferta de recursos
humanos em saude, lembrando a inadequada distribuicdo territorial de médicos e o
défice evidente de enfermeiros, quando o seu nimero por mil habitantes € comparado
ao dos restantes paises da OCDE. Relativamente ao acesso aos servigos de urgéncia,
constata ainda que, nos ultimos anos, se tem assistido a uma reducéo da procura, fe-
némeno que coincide temporalmente com a subida das taxas moderadoras. Adianta o
relatorio que o mesmo se verificou com o acesso as consultas nos cuidados de saude
primarios.

Face ao numero de camas hospitalares e de cuidados continuados, a diminuicdo
verificada nos hospitais publicos é acompanhada por um aumento de camas nos hos-
pitais privados. Ao mesmo tempo, assiste-se a uma escassez de oferta nos cuidados
continuados face as necessidades estimadas, ao subaproveitamento das equipas exis-
tentes de cuidados continuados integrados e a constantes problemas de otimizagao da
referenciagcdo para estas unidades. Aqui, o Relatério lembra que os cuidados prestados
a nivel dos cuidados continuados s@o menos onerosos que os prestados em qualquer
unidade de internamento hospitalar, para além de salvaguardarem a comodidade e o
bem-estar dos doentes.

Assim, em relacéo aos recursos humanos e materiais, ha que urgentemente tomar
medidas corretivas que permitam antecipar as situacdes normalmente mais que previ-
siveis, com antecedéncia, e desbloquear, por exemplo, os servigos de urgéncia em si-
tuagdes criticas. Ao mesmo tempo ha que sensibilizar os cidaddos para uma utilizacdo
mais racional dos servigcos de saude. Relativamente a Rede Nacional de Cuidados Con-
tinuados e Integrados, ha que apostar no aumento do numero de camas disponiveis e
na oferta de cuidados domicilidrios.

Financiamento

Ao contrario do que tem acontecido em paises geograficamente mais préximos
de Portugal, as despesas de saude pagas pelo cidadao continuam a subir e a registar
valores cada vez mais insuportaveis pelas familias, mesmo apds as recentes alteracoes
nas isengoes das taxas moderadoras, sendo dos paises da UE com uma das mais bai-
xas despesas por habitante. O cidadao portugués tem, assim, mais dificuldade em se
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manter saudavel e com qualidade de vida, quando comparado com os outros cidadaos
europeus. O aumento da percecdo dos cidadaos relativamente a necessidades ndo
satisfeitas (representando, por exemplo, menos de 30% das necessidades atuais de
pessoas dependentes no autocuidado), os aumentos das taxas moderadoras, as alte-
racoes verificadas nos transportes de doentes e no seu pagamento nao séo fenomenos
estranhos a toda esta situacéo.

Acesso ao medicamento

Nesta area, os encargos do SNS com medicamentos continuaram a diminuir e foi,
recentemente, evidente uma maior dificuldade de acesso por parte do cidadao, quer
pela diminuicdo do seu poder de compra, quer porque outros intervenientes no circui-
to do medicamento também enfrentam grandes dificuldades. Paralelamente, Portugal
ocupa uma posigao muito baixa na lista dos paises relativamente ao acesso a inovacéo
terapéutica.

Ha assim que inverter este ciclo negativo associado a area do medicamento e, para
isso, ha que envolver os varios stakeholders com o objetivo comum de permitir um
aumento do acesso dos cidadaos ao medicamento de forma a tornar mais sustentavel
0 proprio sistema de saude.

Acesso a cuidados de salide de qualidade e seguros

De acordo com a Recomendagéo 2009/C 151/01 do Conselho da Unido Europeia
sobre a Seguranca do Doente evidenciaram-se dificuldades na medi¢ao, monitorizacdo
e comparacao dos indicadores relacionados com a segurancga do doente, nao havendo
interoperabilidade entre os sistemas de notificacdo local e nacional de eventos adver-
sos, e verificando-se problemas de confidencialidade e de ndo punibilidade relativa-
mente a notificagdo desses eventos.

E imperioso compreender que, para o Estado, ¢ menos oneroso apostar numa po-
litica da qualidade e seguranga dos cuidados, do que na efetiva reparagdo ou indem-
nizacao dos danos resultantes da prestacao de cuidados de saude. O caminho a ser
percorrido passa necessariamente pela adogéo estrita de recomendagdes internacio-
nais, nomeadamente da UE e da OMS, evitando o desperdicio de meios e de tempo e
fazendo bom uso dos sistemas de informacao.

Acesso aos cuidados de saude mental

Continua a assistir-se a um processo de desinstitucionalizagdo dos doentes a reve-
lia de programas predefinidos. Ao mesmo tempo, continua a ser lenta a implementacéo
nacional da Rede de Cuidados Continuados de Saude Mental. Sente-se também a
necessidade de um aumento dos cuidados domicilidrios sempre mais acessiveis e de
menor custo para os doentes e familias

Em suma, a crise continua a exercer os seus efeitos sobre a saude de todos os
portugueses, com especial énfase sobre os grupos mais vulneraveis. Defende-se uma
politica intersectorial de saude que tenha como objetivo monitorizar indicadores de
impacto, que acautele ou minimize os seus previsiveis efeitos e que salvaguarde o di-
reito de acesso de todos os cidaddos aos cuidados de saude, tal como preconizado na
Constituicdo da Republica Portuguesa.

A criagdo de uma comissdo permanente dos determinantes da saude, de andlise
e de monitorizagédo do impacto da crise e das medidas acionadas pela governagao na
saude, bem-estar e qualidade de vida dos cidadaos € a solugéo proposta.

Sera que agora, sem pressdes externas diretas, estamos em condi¢bes para estu-
dar e adotar essas opgdes?

Nascer e Crescer 2015; 24(4): 147-8
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Transplantacao renal pediatrica:
experiéncia de um centro

Jodo Nascimento'; Liliana Rocha'; Maria Sameiro Faria'; Paula Matos'; Teresa Costa'; Maria Lassalete Martins';
Manuela Almeida'; Leonidio Dias"; Concei¢cao Mota'"; A Castro Henriques"

PEDIATRIC RENAL TRANSPLANTATION:
A SINGLE CENTER EXPERIENCE

ABSTRACT

Introduction: End-stage renal disease in children is
associated with numerous comorbidities and with age-specific
mortality rates approximately 30 times higher than in healthy
children.

The first kidney transplantation in children was
performed successfully in 1954. Surgical advances and new
immunosuppressive medications have greatly improved
patient’s and graft’s survival in the last years.

Aim: Report Centro Hospitalar do Porto experience in
pediatric renal transplantation in the last 30 years.

Methods: Epidemiological and clinical data of all patients
younger than 18 years, transplanted between January 1984
and August 2013, were collected from our database. In order to
analyze the transplantation outcome in our center we compare
graft survival between decades (1984-89 / 1990-99 / 2000-09 /
2010-13). We also compare graft survival between two age groups
of patients (0-10 years ; 11-17 years) at the time of surgery.

Results: One hundred thirty-nine patients (58.3% male)
underwent 147 renal transplants (6.8% live donors). Congenital
anomalies of the kidney and urinary tract (56.5%) and
glomerulonephritis (18.4%) were the major causes of renal
disease.

Uncensored graft survivals rates at 5, 10, 15 and 20 years
were 84.7%, 71.1%, 60.0% and 51.0%, while patient survivals
were 97.9%, 95.9%, 94.7% and 94.7% respectively.

Graft survival improved over time and the difference between
the decades was statistically significant (p=0.004). Despite the
better survival in the group of patients older than 11 years,
graft’s survival difference between the two age groups was not
statistically significant (p=0.697).

' S. de Pediatria Médica do Centro Materno Infantil do Norte,
Centro Hospitalar do Porto. 4099-001 Porto, Portugal
nascimentojoao10744@gmail.com;

'S. de Nefrologia Pediatrica do Centro Materno Infantil do Norte,
Centro Hospitalar do Porto. 4099-001 Porto, Portugal.
liliana.oli.rocha@gmail.com; mariasameirofaria@gmail.com;
piresmatos@hotmail.com; teresa.v.c.tavares@gmail.com;
conceicaocmota@gmail.com;

"Unidade de Transplantacdo do Servico de Nefrologia do Centro
Hospitalar do Porto. 4099-001 Porto, Portugal.
lasalet@gmail.com; manuela.almeidal0@gmail.com;
nefrologia@chporto.min-saude.pt; conceicaocmota@gmail.com;

Conclusion: The results of our hospital are comparable to
other international centers. Significant improvement in survival
was observed over the time. It seems that an accurate follow-
up of our patients helps to minimize the negative impact of
adolescence on graft survival rates.

Keywords: pediatric renal transplantation; end-stage renal
disease; graft survival

RESUMO

Introducao: A insuficiéncia renal cronica terminal esté asso-
ciada a numerosas comorbilidades e a um aumento do risco de
mortalidade cerca de 30 vezes superior a populagdo pediatrica
geral.

O primeiro transplante renal bem sucedido em criangas foi
realizado em 1954. Os progressos cirdrgicos e as novas tera-
péuticas imunossupressoras aumentaram a sobrevida dos
doentes e do enxerto renal nos ultimos anos.

Objectivos: Avaliagdo da experiéncia em transplantacdo
renal em idade pediatrica do Centro Hospitalar do Porto nos
ultimos 30 anos.

Métodos: Estudo retrospetivo dos dados epidemioldgicos
e clinicos dos doentes pediatricos transplantados entre Janeiro
de 1984 e Agosto 2013. Foi feita a analise da evolugdo tempo-
ral da atividade de transplantacdo através da comparacdo da
sobrevida do enxerto por décadas de transplantagao (1984-89 /
1990-99 / 2000-09 / 2010-13). Foi também comparada a sobre-
vida do enxerto em dois grupos etarios (0-10 anos ; 11-17 anos)
a data da transplantacéo.

Resultados: Cento e trinta e nove doentes (58.3% - sexo
masculino) foram submetidos a 147 transplantes renais (6.8%
de dador vivo). As anomalias congénitas do rim e trato urinario
(56.5%) e as glomerulonefrites (18.4%) foram as causas princi-
pais de insuficiéncia renal.

A sobrevida do enxerto ndo censurada aos 5, 10, 15 e 20
anos foi 84.7%, 71.1%, 60.0% e 51.0% e a sobrevida do doente
aos 5, 10, 15 e 20 anos foi 97.9%, 95.9%, 94.7% e 94.7%, res-
petivamente. A sobrevida do enxerto aumentou ao longo do
tempo e a diferenca entre as décadas foi estatisticamente sig-
nificativa (p=0.004). Apesar da melhor sobrevida no grupo com
idade superior a 11 anos, a diferenca da sobrevida do enxerto
entre os grupos etarios ndo foi estatisticamente significativa
(p=0.697).
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Conclusdo: Os resultados do Centro Hospitalar do Porto
sdo comparaveis aos dos grandes centros de transplantagéo
renal pediatrica. Observou-se uma melhoria dos resultados ao
longo dos anos na nossa Unidade. A existéncia de um rigoroso
processo de acompanhamento podera ter ajudado a minimizar
0 impacto negativo da adolescéncia na sobrevida do enxerto.

Palavras-chave: transplantacéo renal pediatrica; insuficén-
cia renal cronica terminal; sobrevida do enxerto

Nascer e Crescer 2015; 24(4): 149-54

INTRODUCAO

A doenga renal crénica associa-se a diversas morbilidades
que influenciam negativamente a qualidade de vida dos doentes
e representam um risco acrescido de mortalidade. A evolugéo
da doenca ¢ influenciada por inumeros fatores, desde a idade
do doente no momento do diagndstico e gravidade da leséo re-
nal inicial, a duragdo da doenga renal até ao diagndstico ou ins-
tituicdo de medidas terapéuticas, a suscetibilidade genética, o
6énus que os periodos de intenso metabolismo como a primeira
infancia e puberdade acarretam para os rins, a existéncia e per-
sisténcia concomitante de hipertensao e proteinuria, a perpetua-
¢ao de uropatias obstrutivas, a auséncia de controlo de doengas
sistémicas e a ocorréncia de infe¢coes, quadros de desidratacdo
ou exposicéo a farmacos nefrotoxicos.

A perda cada vez maior de nefrénios funcionantes e a pro-
gressiva incapacidade regenerativa ou de substituicdo dos nefro-
nios restantes conduz a inevitavel insuficiéncia renal e a necessi-
dade, por vezes precoce, de terapéuticas de substituicdo renal."?

O transplante renal (TR), realizado pela primeira vez em
criangas em 1954, representa atualmente a terapéutica de subs-
tituicao renal de elei¢éo, conferindo aos doentes com insuficién-
cia renal cronica terminal (IRCT) em idade pediatrica beneficios
consideraveis que incluem uma melhoria do crescimento e uma
melhor qualidade de vida.2® O TR é também a modalidade de
tratamento com melhor relacdo custo/efetividade.*®

De facto, a melhor escolha de dadores e a preparagdo que
antecede o procedimento cirdrgico, o aumento da experiéncia
cirurgica, a utilizagcdo de farmacos imunossupressores mais po-
tentes e o melhor conhecimento da sua farmacocinética condu-
ziu a uma alteragdo do paradigma da transplantacao renal nos
ultimos anos, sendo hoje a crianga o recetor que apresenta me-
lhor sobrevida do enxerto renal.257

No entanto, o doente pediatrico possui ainda particularida-
des que aumentam o desafio do TR. Se por um lado a imaturida-
de do sistema imunoldgico pode ser vista como uma vantagem
em relagdo a populacédo adulta, existe um risco natural maior na
populagéo pediatrica de exposigcéo a infe¢gdes que podem com-
prometer a viabilidade do aloenxerto e acarretar um risco maior
de evolugdo para doenca linfoproliferativa.?381°

Outro aspeto frequentemente descrito € a maior possibilida-
de de complicagcdes hemodinamicas e vasculares na fase de re-
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vascularizacéo, sobretudo quando os dadores sdo criancas.®™°
Em termos urologicos, € necessario efetuar frequentemente
corregdes cirurgicas previamente ao transplante, nomeadamen-
te cirurgias antirefluxo vesicoureteral, cistoplastias de aumento
da bexiga e/ou nefrectomia de rim(s) nativo(s). A necessidade
de cateterismos vesicais intermitentes em doentes com bexiga
neurogénica e a maior suscetibilidade de infegbes urinarias pos-
-transplante é uma complicagdo relevante nestes doentes.®™°

Por outro lado, a adolescéncia revela-se um desafio dificil
para o nefrologista pediatrico que lida com a necessidade de mo-
nitorizar o cumprimento de esquemas terapéuticos exigentes.'1

Por fim, embora a disponibilidade dos 6rgéos seja em ultima
analise a maior limitag@o a transplantacéo, € importante referir
que em Portugal o tempo de espera pré-TR para as criangas é
menor quando comparado ao do adulto.

De acordo com o registo portugués de transplantacéo renal,
o Centro Hospitalar do Porto é o centro nacional com maior nu-
mero de transplantes renais efetuados na populagao pediatrica
até a data, seguido do Centro Hospitalar de Lisboa Norte e do
Centro Hospitalar Universitario de Coimbra.'"'2

Pretendemos por isso, avaliar a experiéncia em transplantagcao
renal em idade pediatrica do Centro Hospitalar do Porto (CHP) nos
ultimos 30 anos e comparar a sobrevida do doente e do enxerto
renal do CHP com outros centros de referéncia internacional.

METODOS

Estudo retrospetivo dos dados epidemioldgicos (numero total
de TR, sexo, idade do recetor e dador na altura do transplante)
e clinicos (etiologia da IRCT, tipo de dador, tempo de isquemia
fria, tempo de internamento apds TR, tempo de seguimento apds
TR, tipo de imunossupresséo utilizada, causas para a faléncia do
enxerto renal) dos doentes pediatricos (< 18 anos a data do trans-
plante) transplantados entre Janeiro de 1984 e Agosto 2013. O
método de Kaplan-Meier estimou a sobrevida do enxerto renal
nao censurada e a sobrevida do doente. O Log rank test foi uti-
lizado para comparar a sobrevida do enxerto por décadas de
transplantagdo (1984-89 / 1990-99 / 2000-09 / 2010-13) e entre
dois grupos de doentes (<11 anos e > 11anos a data do TR).

RESULTADOS

A atividade de transplantacé@o renal no CHP iniciou-se em
Janeiro de 1984, tendo até Agosto de 2013, sido efetuados 147
TR em 139 doentes (58.3% do sexo masculino). Em 10 (6.8%)
casos o enxerto foi de dador vivo. No periodo de 1984-89, nas
décadas de 1990-99, 2000-09 e no periodo 2010-13 foram reali-
zados respetivamente, 13, 52, 53 e 29 transplantes.

No que diz respeito a etiologia da doenca renal crénica nes-
ta populacdo, as anomalias congénitas do rim e do trato uri-
nario (CAKUT) representaram 56.5% dos casos seguido das
glomerulopatias com 18,4% dos casos. No grupo das CAKUT
a distribuicdo foi a seguinte: pielonefrite/nefrite intersticial devi-
do a refluxo vesicoureteral sem obstrucao - 56.1%; pielonefrite/
nefrite intersticial devido a uropatia obstrutiva - 10,6%; bexiga
neurogénea - 12,1% e hipoplasia/displasia renal congénita com
ou sem malformacéo urinaria - 21,2%.



No grupo das glomerupatias, a glomerulosclerose segmen-
tar focal foi a mais frequente com 13 (48,1%) casos.

As doencas renais quisticas, doengas metabdlicas tubu-
lointersticiais, sindrome hemolitico-urémico e outras etiologias
representaram 8.8%, 6,8%, 3,3% e 2,2% respetivamente. Em
3.6% dos doentes a etiologia foi desconhecida.

A técnica cirurgica utilizada em todos os TR consistiu numa
abordagem extraperitoneal realizando-se um incisdo obliqua no
hipogastro, a excecao dos doentes mais pequenos nos quais a
opcao foi a incisdo de Rutherford-Morrison. O tempo médio de
isquemia fria foi de 1053+612.5 minutos.

A idade mediana dos doentes no momento da cirurgia foi de
13.1 anos, oscilando entre 2.8 e 17.9 anos e a idade mediana dos
dadores foi de 17.0 anos, oscilando entre 1.5 e 58 anos (tabela 1).

Tabela 1. Idade dos dadores dos doentes transplantados

Idade dos dadores Dador cadaver Dador vivo
< 5 anos 14 -
[6 — 18anos[ 41 0
[18-35anos] 38 4
> 35 anos 44 6
Total (n) 137 10

A terapéutica imunossupressora utilizada inicialmente, no
periodo 1984-89, consistiu em prednisolona, azatioprina (AZA)
e ciclosporina, tendo sido adicionado ao protocolo em 1990
indugdo com a globulina anti-timécito (ATG) ou com anticor-
pos monoclonais anti-IL2R (CD25). Em 2002, o micofenolato de
mofetil (MMF) veio substituir a azatioprina e a partir do ano de
2004 o protocolo passou a incluir o tacrolimus como alternativa
a ciclosporina. O esquema inicial de imunossupressao realizado
pelos doentes esta representado na tabela 2.

Tabela 2. Esquema inicial de Imunossupressao utizado (ATG=
globulina antitimdcito; AZA=azatioprina; MMF=micofenolato de
mofetil).

Esquema inicial imunossupressao
Corticoterapia + Ciclosporina + AZA

Transplantes renais
15 (10.2%)

Corticoterapia + Ciclosporina + MMF

14 (9.5%)

ATG + Corticoterapia + Ciclosporina +
MMF/AZA

56 (38.1 %)

ATG + Corticoterapia + Tacrolimus + MMF

39 (26.5%)

Anti-IL2R (CD25) + Corticoterapia +
Tacrolimus/ Ciclosporina + MMF/AZA

23 (15.7%)

O tempo médio de internamento foi de 17 dias e o segui-

mento apds TR foi de 9.7 anos.

A sobrevida do enxerto renal ndo censurada aos 5, 10, 15 e

20 anos foi respetivamente 84.7%, 71.1%, 60.0% e 51% (grafi-
co 1). A sobrevida do doente aos 5, 10, 15 e 20 anos foi respeti-
vamente 97.9%, 95.9%, 94.7% e 94.7% (grafico 2).
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Grafico 1. Sobrevida do Enxerto Renal ndo censurada
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Grafico 2. Sobrevida do doente
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A sobrevida do enxerto ndo foi significativamente diferente
nas criancas (<11 anos) e nos adolescentes (= 11 anos) a data
do TR (p=0.697) (grafico 3).

A diferenca de sobrevida do enxerto renal por décadas foi
estatisticamente significativa (p=0.004) (grafico 4) com uma me-
Ihoria da sobrevivéncia ao longo dos anos.

Verificou-se faléncia do enxerto renal em 33.3% dos casos
da amostra (tabela 3).

Ocorreram seis 6bitos durante o periodo analisado, tendo
metade dos casos ocorrido em idade pediatrica (tabela 4).
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DISCUSSAO

A incidéncia e a prevaléncia da insuficiéncia renal cronica
terminal em terapéutica substitutiva renal séo elevadas em Por-
tugal e, de acordo com o registo europeu de 2012 da sociedade
europeia de Nefrologia Pediatrica, estima-se que correspondam
a 10.2:1.000000 (0-14anos) e 53.8:1.000000 (0-14 anos) respe-
tivamente.'® Os numeros portugueses estdo claramente acima

Grafico 3. Sobrevida do Enxerto Renal (recetores < 11anos vs
> 11anos)
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Qui-quadrado (X?) df p
Log Rank (Mantel-Cox) 0.152 0 0.697

Tabela 3. Causas para a faléncia do TR

Causa da faléncia TR TR (n=147) Dador vivo (n=10)
Rejeicdo aguda 4.8% (n=7) 0
Nefropatia crénica do enxerto 19.7% (n=29) 2
Recidiva doenca 2.0% (n=3) 1
Trombose vascular 4.1% (n=6)
Morte doente com rim funcionante 2.7% (n=4) 0

Tabela 4. Obitos ocorridos nos doentes transplantados

da média europeia, cuja incidéncia estimada em 2012, era de
3.9:1.000000 (0-14anos) e a prevaléncia de 32.6:1.000000 (0-14
anos)." De facto, de acordo com o recente estudo de Chesnaye
N et al, Portugal ocupa um lugar de destaque e apresenta uma
epidemiologia proxima da descrita nos paises nérdicos e Reino
Unido.™

A etiologia da doenca renal cronica varia com a idade e nas
criangas difere da mais comumente associada aos adultos,
onde a diabetes mellitus e a hipertensdo ocupam um lugar de
destaque.?

De acordo com o registo norte-americano (NAPRTCS - Nor-
th American Pediatric Renal Trials and Collaborative Studies) as
etiologias mais frequentes foram a agenesia/hipoplasia/displa-
sia renal que representaram 15.8%, tendo a uropatia obstrutiva
e a glomeruloesclerose focal segmentar representado 15.3% e
11.7%, respetivamente. Por Ultimo a nefropatia de refluxo repre-
sentou a quarta etiologia mais frequente com uma prevaléncia
de 5.2%."

Na nossa série, as anomalias congénitas do trato urinario e
as glomerulonefrites foram também as etiologias mais frequen-
tes que motivaram a necessidade de TR.

O transplante renal de dador vivo apresenta os melhores re-
sultados em termos de sobrevivéncia, representando 33% dos
transplantes realizados nos Estados Unidos. Os pais representam
3/4 dos dadores vivos e 2/3 dos recetores correspondem a crian-
¢as caucasianas do sexo masculino. O grupo dos 13-17 anos re-

Grafico 4. Sobrevida do Enxerto Renal por décadas (N.A.= ndo
aplicavel)
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presenta a maioria dos recetores (39%), tendo-se assistido a um
aumento do numero de dadores vivos ndo familiarmente relacio-
nados nas Ultimas décadas, correspondendo de acordo com os
dados do NAPRTCS a um incremento de 3 dadores por ano du-
rante o periodo de 1987-1995 para 16 por ano presentemente.®
Por outro lado, nos Estados Unidos em 2005 uma nova politica de
alocacdo intitulada Share-35 alterou o paradigma da transplanta-
¢ao renal ao favorecer a transplantacdo proveniente de um dador
adulto cadaver com menos de 35 anos para as criancas, sendo
estas apenas ultrapassadas por adultos recetores sem qualquer
incompatibilidade antigénica, situacdes de transplante multi-or-
géo e adultos recetores altamente sensibilizados.™'®

Esta politica permitiu reduzir o tempo de espera para as crian-
¢as e aumentar a sobrevida do enxerto. Contudo verificou-se
também uma mudanca de atitude com detrimento do transplante
de dador vivo em relagcdo ao dador cadaver. De facto os dados
do OPTN (Organ Procurement and Transplant Network database)
que avaliaram 18461 transplantes renais do programa Share-35
evidenciaram que a sobrevida do enxerto é maior quanto mais
cedo o transplante é realizado (< 12 anos). Este aspeto podera
ser mais importante para a sobrevida do enxerto e a politica Share
teve sem duvida o beneficio de permitir diminuir as disparidades
raciais existentes no tempo para a transplantagao.'®

Tradicionalmente o transplante de dador pediatrico cadaver
com idade inferior a 5 anos e menos de 10Kg néo estava reco-
mendado, tendo em conta os riscos de trombose do enxerto e
dificuldades técnicas do procedimento. Contudo a grande pro-
cura de 6rgdos para transplante tornou necessaria a aceitacéo
de potenciais doadores pediatricos cadaveres a fim de aumen-
tar a oferta.’®'” A técnica de transplantagdo renal em bloco (2
rins de dador pediatrico cadaver) é referida na literatura em re-
cetores pediatricos e adultos.’”'® Apesar de controversa, apre-
senta resultados satisfatorios, devendo ser utilizada em casos
selecionados onde a urgéncia do transplante se imp&e ao maior
risco de complicagdes desses enxertos.

Em Portugal, de acordo com o artigo 10 do capitulo Ill da lei
n°22/2007, sdo considerados potenciais dadores post mortem
todos os cidadaos nacionais, os apatridas e estrangeiros resi-
dentes em Portugal que ndo tenham manifestado junto do Mi-
nistério da Saude a sua qualidade de ndo dadores. No caso dos
menores ou incapazes, € considerada valida a vontade expressa
dos respetivos cuidadores legais.'®

Este facto, veio acarretar que o pool de dadores cadaver é
maior em numero e podera explicar que na nossa série o trans-
plante de dador cadaver tenha persistido como a modalidade
mais frequentemente realizada.

Outro aspeto a ter em conta é que apesar dos recetores pe-
diatricos representarem uma pequena porgao do pool de rece-
tores, a lei portuguesa n°® 66/2007 (22 série) baseada num siste-
ma de pontuacao para seleccdo do par dador-recetor, concede
uma maior prioridade as criangas e adolescentes com IRCT.?

Podemos afirmar que este panorama beneficia os centros
pediatricos de transplante em termos de orgédos disponiveis,
mas estamos cientes que esforgos deverao ser feitos com o ob-
jetivo de aumentar o transplante de dador vivo.
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Os eventos cardiovasculares foram responsaveis por meta-
de das mortes ocorridas na amostra, o que esta de acordo com
o impacto da doenga cardiovascular descrito noutras séries de
doentes.?®

No que diz respeito as doengas linfoproliferativas, de acordo
com o estudo de Cleper R et al de 2012, os doentes com melhor
sobrevida foram aqueles que desenvolveram uma doenca linfo-
proliferativa pos transplante de células B e cuja serologia para
o EBV era negativa antes do transplante.?' Estes doentes de-
senvolveram um linfoma mais precocemente apds o transplante
(mediana 1.9 anos vs 6.3 anos), mas esse facto permitiu uma
maior facilidade de diagnostico.

Na tabela 2, o doente do sexo feminino que desenvolveu
uma doengca linfoproliferativa de células T com localizacdo re-
troperitoneal diagnosticada 9 anos ap6s o transplante era uma
doente com serologia pré-transplante EBV positiva.

Verificou-se faléncia do enxerto renal em 30.0% dos TR de
dador vivo e em 33.6% dos TR de dador cadaver. O reduzido
numero de transplantes de dador vivo ndo permite estabelecer
comparagoes.

A nefropatia cronica do enxerto correspondeu a maior causa
de faléncia do TR, o que esta de acordo com dados descritos
na literatura."

Na amostra apresentada, verificou-se um aumento da so-
brevida ao longo das décadas estatisticamente significativo. A
existéncia de protocolos de imunossupressdo bem definidos e
a abordagem multidisciplinar com um apoio precoce do Servi-
¢o de Cuidados Intensivos sé@o aspetos fulcrais que explicam a
necessidade de acompanhar os doentes com IRCT em centros
de referéncia. Um outro aspeto relevante € que a sobrevida do
enxerto renal foi maior no grupo dos doentes transplantados
depois dos 11 anos de idade, apesar da diferenga néo ter sido
estatisticamente significativa.

Diversos estudos mostram que a pior sobrevida do enxerto
renal é nos adolescentes atribuindo como razdo principal para
este facto a dificuldade que este grupo coloca no cumprimento
terapéutico."'>? Um processo de monitorizagdo cuidadoso
durante a adolescéncia assegura um acompanhamento eficaz
podendo ser um fator decisivo presente no nosso hospital que
podera ajudar a explicar as curvas de sobrevida obtidas. Os
resultados do TR no CHP s&o por isso encorajadores e compa-
raveis a outros centros de referéncia, tendo-se verificado uma
melhoria da sobrevida ao longo dos anos.
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Assisténcia pediatrica de uma viatura médica de
emergéncia e reanimacao no interior do pais

Ana Lopes Dias"!, Jorge Abreu Ferreira', Clara Preto"", Fernando Prdspero", Eurico Gaspar, Juan Calvifio*"

OUT OF HOSPITAL EMERGENCY PEDIATRIC ASSISTANCE
AND RESUSCITATION IN A RURAL AREA IN THE INTERIOR
OF THE COUNTRY

ABSTRACT

Introduction and Aim: The rapid response vehicles (VMER)
are intended for emergency pre-hospital medical intervention,
and 5-15% of their activations are for pediatric patients. The aim
of the study was to characterize the assistance of the pediatric
VMER-Vila Real services, to better identify gaps and develop
strategies to correct them.

Materials and Methods: Retrospective review of children
reports’ less than 18 years of age assisted by VMER-Vila Real
between January 2005 and December 2012 (eight years).

Results: During the study period, VMER-Vila Real was
activated 8131, of which 463 (5.7%) were children less than 18
years with with a mean age of 8.2 years. The mean time of arrival
at the site of assistance was 18 minutes. In 22.2% of situations,
rendez-vous was made. The main reason for activation was
acute disease (39.5%), of which 43.2% presented seizures.
Trauma accounted for 36.5%. Acute disease was more prevalent
in children under two years of age and trauma in adolescents
(p <0.001). Advanced life support procedures were instituted
in 5.2% of patients. Three hundred ninety-eight patients were
transported to local hospitals (86%). There were 13 deaths
(2.8%) during this period.

Discussion: The main reasons for the activation were acute
illness in patients under two years of age and trauma in the
adolescence. The average time of arrival at patients’ location,
high percentage of rendez-vous and deliveries can be justified by
the peculiar regional topography. The total number of activations
within this age group, which presents itself with specific needs
in terms of treatment, puts in evidence the need of additional
investment in the training of human resources.

Keywords: VMER, pediatric pre-hospital emergency
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RESUMO

Introducao: A viatura médica de emergéncia e reanimacéo
(VMER) destina-se a intervengéo pré-hospitalar, sendo 5-15%
das ativagdes relativas a idade pediatrica. O objetivo do estudo
foi caracterizar a assisténcia a populacdo pediatrica da VMER
de Vila Real, para melhor identificar lacunas e definir estratégias
para as colmatar.

Material e Métodos: Andlise retrospetiva dos registos da
base de dados referentes aos doentes com idade inferior a 18
anos, assistidos entre Janeiro de 2005 e Dezembro de 2012 (oito
anos).

Resultados: No periodo analisado registaram-se 8131 ati-
vagoes, 463 (5,7%) para doentes com idade inferior a 18 anos,
sendo a idade média de 8,2 anos. O tempo médio de chegada
ao local de assisténcia foi de 18 minutos. Em 22,2% das situa-
¢Oes foi efetuado rendez-vous. O principal motivo de ativagéo
foi doenca aguda (39,5%), sendo que 43,2% por convulsdo. As
situagdes de trauma corresponderam a 36,5%. Abaixo dos dois
anos predominou a doenga aguda e na adolescéncia o trauma
(p <0,001). As medidas de suporte avancado de vida foram insti-
tuidas em 5,2% dos doentes. Foram transportados 398 doentes
para unidades hospitalares (86%). Ocorreram 13 ébitos (2,8%).

Discussao: Os principais motivos de ativacdo foram a
doenca aguda em idade inferior a dois anos e o trauma na
adolescéncia. O tempo médio de chegada ao local, a elevada
percentagem de rendez-vous e de partos, poderéo justificar-se
pela particularidade da topografia regional. O ndmero total de
ativagbes neste grupo etario, que apresenta particularidades no
tratamento, evidencia a necessidade e justifica o investimento
em formacao dos recursos humanos.

Palavras-chave: VMER, emergéncia pediatrica pré-hospi-
talar
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INTRODUCAO

O atendimento pré-hospitalar as criangas, com uma rapida
intervencgao, estabilizacdo correta e atempada, melhora o prog-
néstico das situagdes médicas ou traumatoldgicas graves.

O Instituto Nacional de Emergéncia Médica (INEM) é o res-
ponsavel por coordenar um conjunto de agdes de ambito pré-
-hospitalar, hospitalar e inter-hospitalar, de modo a possibilitar
uma atuagao rapida, eficaz e com economia de meios em situa-
¢bes de emergéncia médica. E constituido por um conjunto de
servicos e meios para acudir a situagdes de emergéncia médi-
ca, entre eles a Viatura Médica de Emergéncia e Reanimacéo
(VMER). Esta tem como funcédo a intervencao pré-hospitalar,
proporcionando o prolongamento do servico de urgéncia hos-
pitalar, permitindo o transporte rapido de uma equipa consti-
tuida por médico e enfermeiro, dotados de equipamento para
Suporte Avangado de Vida (SAV).2 O principal objetivo consiste
na estabilizacdo pré-hospitalar e no acompanhamento médico
durante o transporte de vitimas de acidente ou doenca subita
em situacdes de emergéncia. A ativacdo da VMER ¢é efetuada
pelo Centro de Orientacdo de Doentes Urgentes (CODU), apds
analise da informacéo disponibilizada.

Se a condi¢ao clinica da vitima o permitir e no sentido de dimi-
nuir o tempo de chegada ao local de assisténcia diferenciada, po-
dera ser realizado o “rendez-vous”. Este consiste no transporte da
vitima, ap6s uma abordagem primaria por bombeiros, técnicos de
ambuléncia em emergéncia ou enfermeiros, na direcdo da VMER,
encontrando-se em local onde seja possivel a sua intervencao.

A VMER de Vila Real entrou em funcionamento em Dezem-
bro de 2004 e da resposta a 212055 habitantes (Censos 2011),
dos quais 20% com idade inferior a 18 anos, abrangendo a area
de influéncia das Unidades Vila Real e Lamego do Centro Hos-
pitalar de Tras-os-Montes e Alto Douro numa area aproximada
de 3300 Km?.2 Destaca-se nesta regido a dispersdo geogréfica,
com dificuldades de acessibilidade, caracterizada pela sinuosi-
dade dos acessos e pelos diversos acidentes geograficos (Serra
do Mardo, Serra do Alvao, linha hidrografica do Douro).

As emergéncias pedidtricas pré-hospitalares (<18 anos de
idade) representam 5-15-% do total de ativagdes dos servicos de
emergéncia pré-hospitalar. Em Portugal constituem 5,1% das ati-
vacoes de uma VMER do litoral do pais.*® A equipa da VMER é res-
ponsavel pela atuagdo em todas as situagdes para as quais € solici-
tada adquirindo competéncias em formagao ministrada pelo INEM.

O presente trabalho teve como objetivo caracterizar a assis-
téncia a populacao pediatrica da VMER de Vila Real, para melhor
identificar lacunas e definir estratégias para as colmatar.

MATERIAL E METODOS

Procedeu-se a andlise retrospetiva dos registos da base de
dados da VMER de Vila Real, no periodo de tempo compreendi-
do entre janeiro de 2005 e dezembro de 2012 (8 anos), sendo in-
cluidas todas as vitimas assistidas com idade inferior a 18 anos.

A andlise e tratamento estatistico dos dados foi efetuada
com recurso ao programa informatico Statistical Package for
Social Sciences — SPSS Versao 19.0. Utilizaram-se técnicas de
estatistica descritiva para as variaveis: idade, sexo, distribuicéo
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anual, periodo do dia, motivo de ativagéo, intervencao efetuada
no local, transporte e evolugdo. Foi efetuada a comparagdo
entre grupos, assumindo um nivel de significancia de p <0,05.

RESULTADOS

No periodo de oito anos considerado, registou-se um total
de 8131 ativacgdes, das quais 463 (5,7 %) para doentes com ida-
de inferior a 18 anos. A caracterizagcdo da populagédo encontra-
-se descrita na tabela 1. A média de idade foi de 8,2 anos (me-
diana oito anos), minimo de zero dias e maximo de 17 anos.
Quase metade dos doentes (47,1%) tinham idade superior a 10
anos e 42,2% apresentavam idade igual ou inferior a cinco anos.

O numero de ativagdes variou ao longo dos anos, com o
minimo em 2005 e o maximo em 2008, observando-se uma di-
minuicao do numero de ativagdes nos ultimos anos (Fig. 1), ndo
sendo esta diferenca estatisticamente significativa.

O periodo da tarde, das 14 as 20h, registou um maior nume-
ro de ativagdes (41,5%), seguindo-se a noite (32,2%), das 20 as
oito horas, e a manha (26,3%), das oito as 14h.

O tempo médio de chegada ao local de ocorréncia foi de 18
minutos (mediana 15, P25 9 min, P75 23 min), com o minimo
de um e o maximo de 67 minutos. Efetuou-se rendez-vous com
outros servigcos de transporte, nomeadamente ambuléncia de
bombeiros de SBV ou SIV, em 22,2% das ativacgoes.

Figura 1. NUmero de ativagdes por ano
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Tabela 1. Caracterizagéo da populagdo em estudo (n=463).

N %
Distribui¢éo por género
- Masculino 251 54,2
- Feminino 212 45,8
Distribuicéo por idades
- inferiora 1 ano 79 17,1
¢ RN pds-parto 36 78
* RN (< 28 dias) 7 1,5
e Lactente (< 1 ano) 36 7,8
-1ab5anos 116 25,1
-6a9anos 50 10,8
-10a 13 anos 91 19,7
-14a17 anos 127 27,4




Os motivos de ativagcdo encontram-se descritos na tabela 2.
O principal motivo de ativagéo foi a doenga aguda (39,5%), mais
frequentemente por convulsdo. A alteracdo do estado geral in-
cluiu febre, vémito, hipoglicemia e crise de ansiedade. A patologia
respiratoria aguda englobou a crise de asma, bronquiolite, pneu-
monia e obstrugéo da via aérea.

Nenhum caso de obstrucdo da via aérea necessitou de interven-
¢ao da equipa da VMER, encontrando-se resolvida chegada ao local.
Em 55% dos casos tratou-se de pequenos lactentes (com menos de
trés meses de idade) com episddio de engasgamento/regurgitacao.

0O segundo motivo mais frequente foram as situagdes de trau-
ma (36,5%), destacando-se a queda. Destas 171 situacdes resul-
taram 52 traumatismos cranioencefélicos, 49 politraumatizados, 24
traumatismos de membros, quatro traumatismos vertebro-medu-
lares e 42 outros tipos de trauma (toracico, abdominal, pélvico e
feridas/escoriagdes). Em 10 situacdes realizou-se entubacao en-
dotraqueal por Escala de Coma de Glasgow igual ou inferior a oito.

Em idades inferiores a dois anos predominou a doenga agu-
da em relagdo ao traumatismo (49,5% vs 11,9%). Acima dos 10
anos predominou o traumatismo (48,2% vs 27,1%) (p <0,001,
Teste do Qui-Quadrado).

Outros motivos menos frequentes foram as intoxicagcdes que
corresponderam a 7,1 %, predominando a intoxicagcao por gas/

Tabela 2. Motivos de ativacéo da VMER de Vila Real (n=463).
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monoxido de carbono (CO). De referir que todas as intoxicagdes
por gas/mondxido de carbono aconteceram entre os meses de
outubro e fevereiro. Observaram-se 7,1 % ativagbes para partos,
sem necessidade de reanimacgao neonatal, sendo o tempo médio
de chegada ao local de assisténcia de 27,5 minutos (mediana 26).

A paragem cardiorrespiratéria (PCR) foi o motivo de ativagdo
em 13 casos (2,8%): trés por trauma (dois politraumatizados e
um traumatismo toracico), trés RN pos-parto (prematuros, sem
assisténcia médica ao nascimento, iniciado SAV em dois, sem
sucesso) e cinco por motivo desconhecido. O ritmo cardiaco en-
contrado a chegada foi, em todos, assistolia. Em dois casos de
PCR, um por causa desconhecida e um politraumatizado, houve
retorno da circulagdo espontanea apos SAV. Nestes, o tempo de
chegada ao local foi de quatro e cinco minutos respetivamente.
De referir que ambos vieram a falecer em ambiente hospitalar.
Em dois casos de ativagéo por PCR foi decidido n&o iniciar SAV,
um RN e um politraumatizado, em que o tempo de chegada ao
local foi superior a 30 minutos e cuja informacgao e avaliagdo nao
eram compativeis com possibilidade de recuperacéo.

As medidas de suporte avangado de vida foram aplicadas
em 5,4% das ativagbes (24/463): 11 por trauma (oito trauma-
tismos cranioencefalicos, um politraumatizado, um traumatismo
toracico e um traumatismo de membro), 11 por paragem car-
diorrespiratéria e dois por doenga aguda (convulsdo e pneumo-
nia com faléncia respiratdria).

Houve necessidade de tratamento em 62,0% (tabela 3). Re-
lativamente a atuagao no local de assisténcia, realizou-se moni-

Motivo de ativagao n % torizagédo em 88,8% das situacoes.
No periodo de tempo analisado, ocorreram 13 ébitos (2,9 %),
Doenca aguda 183 39,5 per . P . |~ ftos ( 0)
N tendo como motivo de ativagdo em 11 casos PCR, um trauma-
Convulsdo 79 17,1
Alteracdo do estado geral 66 14,2
Patologia respiratdria 36 7,8 Tabela 3. Tratamento efetuado pela VMER.

- Obstrugéo: 20 .

- Doenca respiratdria: 16 Tratamento n %
Arritmia 2 0,4 Sem tratamento 176 38
Trauma 17 36,5 Oxigenoterapia 287 62
Queda o 63 13,6 Ventilagéo 24 5,2
Acidente de viagéo 61 13,2 - -

Atropelamento 25 53 Fluidoterapia 162 35
Outro 22 47 Farmacos 165 35,6
- paracetamol 94 20,3

?GR 133 g’g - midazolam 25 54
rauma ' - morfina 18 39
Parto 3 06 - metoclopramida 16 3,5

Doenca aguda 2 0,4 - diazepam 14 3
Desconhecida 5 1,1 - adrenalina 13 2,8
Intoxicacédo 33 7.1 - manitol 1 2,4
Gas/CO i 14 3,0 - propofol 10 2,2
Alcool 9 1 ’9 - vecuronio 9 1,9
) 0‘6 - salbutamol 6 1,3
Medicamentosa 3 , - brometo de ipratrépio 5 1,1
Outra 7 15 - hidrocortisona 4 0,9
Partos 33 71 - carvdo ativado 3 0,6
- naloxona 3 0,6

Trabalho de parto (<18 anos) 10 22 - flumazenil 2 0,4
= . - adenosina 1 0,2
Reacéao alérgica (sem choque) ‘ 14 3,0 - amiodarona 1 0.2
Queimadura ‘ 6 1,3 - fentanil 1 0,2
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tismo tordcico (ferida perfurante com hemotdrax macico) e um
em contexto de doenca respiratdria aguda (crianca com parali-
sia cerebral, com pneumonia grave e insuficiéncia respiratoria).
O tempo médio de chegada ao local foi de 19 minutos (mediana
15 minutos).

O transporte para unidades hospitalares ocorreu em 86,0%
das ativagbes. Em duas situagbes houve necessidade de heli-
transporte diretamente para um hospital de nivel trés. Consistiram
em criancas com traumatismo abdominal, necessitando de inter-
vengao cirurgica e internamento em Unidade de Cuidados Inten-
sivos Pediatricos. Em 0,9% das situa¢des houve recusa de trans-
porte para a unidade hospitalar, 1,3% foram transportados por
meios proprios e 8,9% nao apresentavam motivo de transporte.

DISCUSSAO

A percentagem encontrada para a assisténcia pré-hospitalar
(5,7%) referente a emergéncias para doentes com idade inferior
a 18 anos é concordante com os dados referidos na literatura e
que referenciam cinco a 15% das ocorréncias.* Observou-se um
decréscimo do numero de ativagdes durante os ultimos anos, o
que pode ser justificado ndo sé pelo decréscimo do numero de
nados vivos por ano e da populagéo residente, assim como pelo
reforgo progressivo dos meios de emergéncia médica do INEM
(Ambulancias de Suporte Basico de Vida - SBV e de Suporte
Imediato de Vida - SIV), ndo sendo esta diferenca estatistica-
mente significativa.?®

O periodo do dia em que registaram um maior nimero de
ativagdes foi o periodo da tarde, compreendido entre as 14h e
20h, quando as criangas ndo se encontram na escola, ficando
mais suscetiveis a trauma ou acidentes. Seguiu-se o periodo da
noite, que reflete a impossibilidade de recorrer aos cuidados de
saude primarios.®

O tempo médio de chegada ao local é substancial, o que
podera ser justificado pela particularidade da geografia regional.
O inicio precoce de atitudes terapéuticas em situagdes médicas
emergentes estd assim condicionado, com as consequentes
implicagdes na evolugao e prognéstico. No sentido de diminuir
o tempo de assisténcia, observa-se uma percentagem relati-
vamente superior de rendez-vous (22,2%), quando comparado
com a experiéncia no litoral do pais (15%).°> A percentagem de
rendez-vous podera aumentar, na tentativa de diminuir o tempo
de chegada ao local de assisténcia.

O sexo masculino predomina nas varias séries.>” Em rela-
¢do a idade esta descrita uma distribuicdo bimodal (inferior a
cinco anos e superior a 10).5” A maioria dos estudos mostram
que cerca de 50% das intervengdes pré-hospitalares sdo para
episddios traumaticos, sendo que nesta série os resultados re-
velaram uma percentagem inferior (36,5%).5” A doenca aguda é
o segundo motivo mais frequente, sendo em maior percentagem
devida a convulsdo.>® Relativamente aos motivos de ativagao
tendo em conta a idade, as condigdes médicas predominam nas
idades inferiores a dois anos e o trauma na adolescéncia, como
se observou nesta série.>”’

Observou-se uma maior percentagem de ativagdes por into-
xicagéo, particularmente por gas/monodxido de carbono, quando
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comparado com os resultados obtidos numa VMER do litoral do
pais (0,8%).5 O maior uso de dispositivos de aquecimento e a
menor ventilagdo das casas entre outubro e fevereiro propicia a
ocorréncia desta intoxicagdo. Segundo Sa et al., ha uma maior
incidéncia de casos entre novembro e margo e, relativamente a
idade pediatrica, um pico de incidéncia nesta faixa etaria a nivel
nacional.®

O numero de partos no domicilio ou em ambulancia (36),
podera justificar-se ndo s pela particularidade geografica re-
gional, falta de transporte em meio rural e os baixos recursos
economicos, como também pelo encerramento progressivo das
unidades hospitalares com urgéncia de obstetricia.® Nestas cir-
cunstancias a preparagdo da gravida para a identificacdo dos
sinais de parto representa uma atitude médica de grande rele-
vancia que deve ser reforgada.

Foi prestada assisténcia a 43 RN, 36 imediatamente apds o
parto, trés dos quais em PCR. Este aspeto demonstra a impor-
téncia que este escaldo etario representa, assim como a sensibi-
lizacao dos profissionais para a correta atuagdo nestes doentes,
de necessidades téo particulares e especificas.™

Em 38% nao foi efetuada nenhuma atitude terapéutica na
sequéncia da avaliagdo médica no local e 8,9% n&o apresenta-
ram critérios para transporte para o hospital. Estes valores deve-
rao servir para reflexo sobre os critérios de ativacéo e escolha
de meios especializados em emergéncia a enviar para o local.

A sobrevida das criancas em PCR em ambiente pré-hospita-
lar é referida em cerca de 4% e destes, entre 50 a 75% apresen-
tam sequelas neurolégicas moderadas a graves." Em grande
parte a causa da PCR é desconhecida, seguindo-se o trauma.
Nesta série, o desfecho fatal a nivel hospitalar confirma o mau
progndstico destas situacoes.

Tratando-se de um estudo retrospetivo, a observacéo a lon-
go prazo podera refletir formas de atuacéo diferente, tendo em
conta ndo s6 a formagao fornecida inicialmente aos intervenien-
tes da VMER assim como a prépria experiéncia adquirida pela
equipa durante as diversas situagdes clinicas com que se de-
parou. No nosso estudo néo foi analisada a evolugéo ao longo
do periodo em estudo mas a atuagé@o global. Por outro lado,
a informacao recuperada de registos clinicos podera nao estar
completa e nem sempre conseguem refletir da melhor forma a
situacdo clinica. Sendo a atuacdo da VMER a nivel pré-hospi-
talar, ndo existem registos clinicos que nos permitam realizar o
seguimento do doente, de forma a podermos relacionar o prog-
néstico com atitudes pré-hospitalares de forma clara e poder
assim melhorar a nossa atuacao.

Seria interessante a comparagéo das ativagdes pré-hospita-
lares pediatricas com outras VMER do pais, aumentando assim
o numero global de casos, na tentativa de inquirir sobre a unifor-
midade de critérios de atuacdo e também sobre possiveis aspe-
tos a melhorar. Se possivel a comparacédo deveria ser realizada
em periodos de tempo semelhantes e mais curtos, para evitar o
viés de diferentes formas de atuagé@o devido a estados da arte
em diferentes momentos. Mais ainda, a escassez de estudos
nesta area, ndo nos permite comparacdo dos nossos dados e
poder assim tirar conclusoes.



No nosso estudo nao foi avaliada a situagdo socioecono-
mica e cultural ou outros fatores que diferenciem a nossa po-
pulacdo alvo das restantes e que possam influenciar a nossa
atuacdo, o que também dificulta a comparagdo com outras
regioes do pais.

A assisténcia emergente é uma mais-valia na prestacdo de
cuidados médicos condicionando o prognostico na precocidade
de atuag@o. A relevancia é maior nos locais geograficamente
distantes dos centros de saude e hospitais € com menor densi-
dade populacional. A organizagao e estrutura da rede de presta-
¢éo de cuidados emergentes pré-hospitalares devem ter carac-
teristicas adaptadas a regi@o em que se insere. Na regido de Vila
Real, a complementaridade dos diversos intervenientes (CODU,
SBV, SIV, Bombeiros, VMER), com formagéo adequada e co-
nhecimento da realidade local, € fundamental para a melhoria do
progndstico destes doentes, muito condicionada pelo tempo de
chegada ao local e consequente incapacidade na construgao de
uma sélida cadeia de sobrevivéncia.

O conhecimento da realidade, a formacdo dos intervenien-
tes e o treino frequente sdo fundamentais para melhorar a pres-
tacdo de cuidados de saude e melhor desempenho em 5,7% do
total de ativagcoes da VMER.
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Tuberculose infantil:
novas formas de diagnostico

TUBERCULOSIS IN CHILDREN: NEW FORMS OF DIAGNOSIS

ABSTRACT

Introduction: Tuberculosis is still a serious public health
problem. To decrease the number of cases of active tuberculosis
in populations of low and intermediate incidence, a rapid
diagnosis and effective treatment is necessary. The tuberculin
test is the recommended method of screening, but there are
well-known limitations. Since 2001, the interferon gamma
release assays have emerged, being considered useful in the
diagnosis of latent infection with Mycobacterium tuberculosis
and already widely used in adults.

Objectives: Summarize the available information on
interferon gamma release assays, particularly with regard to the
technique; advantages in the diagnosis of latent infection with
Mycobacterium tuberculosis; sensitivity and specificity in the
pediatric population; characterization of interfering factors; and
their significance of monitoring of tuberculostatic treatment.

Development: Interferon gamma release assays are
immunoassays that measure Interferon Gamma Release Assays
response to Mycobacterium tuberculosis antigens. These tests
have been applied in paediatrics population and in regions with
different prevalence rates of tuberculosis, in order to compare
them with the tuberculin skin test in regard to sensitivity and
specificity.

Conclusions: Its usefulness as a means of screening in
Paediatrics has limitations. Studies are needed at national level
to identify how tuberculin skin test and interferon gamma release
assays must be articulated. Currently, interferon gamma release
assays only complement tuberculin skin test.

Keywords: Tuberculosis in children; Tuberculin skin test;
QuantiFERON®-TB Gold In-tube; T-SPOT®.TB; Interferon
Gamma Release Assay
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RESUMO

Introducao: A tuberculose ainda € um grave problema de
saude publica em Portugal. Para diminuir o nimero de casos de
tuberculose ativa em populagdes de baixa e intermédia incidén-
cia, é necessario um diagndstico rapido e um tratamento eficaz.
A prova tuberculinica € o método de rastreio recomendado, mas
as suas limitagdes sao conhecidas. Em 2001, foi aprovado o pri-
meiro de diversos interferon gamma release assays, considera-
dos Uteis no diagndstico de infecéo latente por Mycobacterium
tuberculosis, amplamente utilizados na abordagem da tubercu-
lose nos adultos.

Objectivos: Sumarizar a informacéo disponivel sobre os
interferon gamma release assays, nomeadamente no que diz
respeito a técnica; as vantagens no diagndstico da infecao
latente por Mycobacterium tuberculosis; a sensibilidade e espe-
cificidade quando aplicados a populagéo pediatrica; a caracteri-
zacao de fatores interferentes; e ao seu significado na monitori-
zacao do tratamento com antituberculosos.

Desenvolvimento: Os interferon gamma release assays sao
testes imunologicamente seletivos, desenvolvidos com base em
antigénios do Mycobacterium tuberculosis. Tém sido aplicados
na Pediatria, em regides com diferentes taxas de prevaléncia de
tuberculose, de forma a compara-los com a prova tuberculinica
relativamente a sensibilidade e especificidade.

Conclusoées: A utilizagdo destes testes como forma de ras-
treio em Pediatria apresenta limitagdes. S&o necessarios estu-
dos a nivel nacional que permitam mostrar de que forma a prova
tuberculinica e os interferon gamma release assays se devem
articular. Atualmente, os interferon gamma release assays ape-
nas complementam a prova tuberculinica.

Palavras-chave: Tuberculose infantil; Prova tuberculi-
nica; QuantiFERON®-TB Gold In-tube; T-SPOT®.TB; Interferon
Gamma Release Assay
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INTRODUCAO

A tuberculose (TB), apesar de ser uma doenca evitavel e
curavel, continua a ser um grave problema de saude publica,
sendo considerada pela Organizagdo Mundial de Saude (OMS)
como uma emergéncia mundial. Em todo o mundo, estima-se
que 9 milhdes de pessoas tenham desenvolvido TB, dos quais
1,5 milhdes acabaram por morrer. No total, 550.000 casos e
80.000 mortes ocorreram em criancas.! Em Portugal, no ano
de 2012, 69 casos foram diagnosticados antes dos 15 anos de
idade, 43% dos quais em criangas com menos de cinco anos.?

A TB infantil representa um acontecimento-sentinela, sina-
lizando o contacto com um adulto ou adolescente bacilifero,
0 que obriga a um inquérito epidemioldgico, rastreio dos con-
tactos e tratamento dos individuos doentes. Nas criangcas com
menos de 12 meses, o risco de desenvolver doenga, quando
expostas e infetadas pelo Mycobacterium tuberculosis (Mt), é
de 40%; esta percentagem baixa para 25% nas criangas com
1 a2 anos e para 10-15% nas criangas mais velhas e adoles-
centes.® De fato, em criangas até aos cinco anos, tanto o risco
de progressao para doenca ativa como o de desenvolvimento
de quadros clinicos mais graves € inversamente proporcional
a idade, uma vez que, nesta faixa etaria, existe algum grau de
compromisso da resposta imunolégica.®*

Em paises de baixa e intermédia incidéncia, como é o caso
de Portugal, a estratégia para o controlo da TB implica diagnds-
tico e tratamento eficazes da infegéo latente por Mt.5¢ Contudo,
ao contrario do adulto, em que o diagndstico de TB é direto, ba-
seado na clinica e confirmado por exames culturais, na crianga o
diagnéstico de TB é muitas vezes indireto e depende da histéria
epidemioldgica e dos resultados da prova tuberculinica (PT).

A PT foi, durante muitos anos, o Unico teste disponivel, pelo
que as suas caracteristicas e limitagdes sdo bem conhecidas
(Quadro | e Il).-* Em 2001, foi aprovado o primeiro de diversos
interferon gamma release assays (IGRAs). Atualmente, estéo co-

Quadro . Vantagens e desvantagens da prova tuberculinica’™
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mercializados dois testes, aprovados pela Food and Drug Admi-
nistration: QuantiFERON®-TB Gold In-tube (QFT-GIT) (Cellestis
Limited, Carnegie, Australia) e o T-SPOT®.TB (Oxford Immuno-
tec, Abingdon, United Kingdom).™® A par com o que acontece
com a maioria dos novos testes de diagndstico, os primeiros
estudos desenvolvidos e as consequentes primeiras recomen-
dagdes foram efetuadas e validadas para a populagdo adulta.

OBJECTIVOS

Pretende-se, neste artigo, através da reviséo da literatura
recente, sumarizar a informagdo disponivel sobre os IGRAS,
nomeadamente no que diz respeito a técnica; as vantagens no
diagnostico da infecao latente por Mt; a sensibilidade e especifi-
cidade quando aplicados a populagdo pediatrica; a caracteriza-
cao de fatores interferentes; e ao seu significado na monitoriza-
¢ao do tratamento com antituberculosos.

DESENVOLVIMENTO

No sentido de ultrapassar as limitagdes técnicas da PT e
melhorar a sensibilidade e a especificidade no diagndstico da
infecé@o latente por Mt, foram desenvolvidos testes que se ba-
seiam na resposta imunoldgica celular a antigénios do Mt: early
secretory antigenic target 6 (ESAT-6), culture filtrate protein 10
(CFP-10) e TB7.7. Estes antigénios ndo estéo presentes nem no
Bacilo Calmette e Guérin (BCG) nem na maioria das micobacté-
rias ndo tuberculosas (MNT) (exceto M. flavescens, M. marinum,
M. kansasii e M. szulgai)."!

Os IGRAs baseiam-se no principio de que as células T de
individuos previamente sensibilizados por antigénios do Mt li-
bertam interferdo gama (IFN-y) quando reestimuladas por anti-
génios especificos, o qual pode, atualmente, ser medido pelos
métodos enzyme-linked immunosorbent assay (ELISA) - QFT-
-GIT- e pelo enzyme-linked immunospot assay (ELISPOT) - T-
-SPOT®.TB.*?

Vantagens

Facilidade de execugao
Baixo custo
Sem necessidade de infraestrutura laboratorial

Desvantagens

Possibilidade de ma execugcéo técnica
Auséncia de um valor objetivo de positividade
Requere duas visitas a uma unidade de sadde
Exige a leitura por uma pessoa habilitada

Quadro Il. Causas de falsos negativos e falsos positivos da prova tuberculinica’™®

Falsos Negativos

Infecé@o por VIH ou imunodeficiéncia congénita

Terapéutica imunossupressora

Desnutri¢do

Infec@o virica recente (sarampo, parotidite, varicela, influenza)
Vacinacéo recente com virus vivos

Fase inicial da tuberculose

Recém-nascido e crianga com menos de 2 anos

Falsos Positivos

Reacéo Cruzada com o BCG e com a infegdo por MNT
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O teste QFT-GIT, que veio substituir o QuantiFERON®-TB
Gold (QFT-G), deteta o nivel de producéo de IFN-y em respos-
ta aos antigénios ESAT-6, CFP-10 e TB7.7. Para cada doente,
a colheita de sangue € incubada em trés tubos — um contém
os antigénios, outro o controlo positivo “mitogénio” com fitohe-
maglutinina e o ultimo o controlo negativo, que contém apenas
heparina. Os resultados séo calculados através de um software
de andlise standard."

No T-SPOT®.TB, os antigénios utilizados sdo o ESAT-6 e
CFP-10. As moléculas de IFN-y produzidas pelas células T do
sangue periférico séo colocadas numa placa contendo anticor-
pos monoclonais anti-IFNy previamente imunizados, formando
manchas expressas em Spot Forming Units (SFU).™

O T-SPOT®.TB é menos afetado por estados de imunossu-
pressdo - quantifica o nimero de células T produtoras de IFN-y.
Por sua vez, o QFT-GIT, que quantifica a concentragé@o sérica de
IFN-y, tem uma técnica mais conveniente e menos dispendiosa.’®"®

Uma alta producédo de IFN-y em resposta a antigénios do
Mt indica sensibilizagdo prévia, e ndo necessariamente doenca
ativa. Tal como acontece com a PT, os IGRAs ndo permitem
distinguir entre doenca ativa e latente.'* Embora n&o exista uma
prova gold standard para a infecao latente por Mt, e apesar de
algumas limitagdes (Quadro Ill), os IGRAs, comparativamente a
PT, tém vantagens no contexto de rastreio de contactos, espe-
cialmente se vacinados com BCG e/ou residentes em popula-
¢bes com taxas elevadas de exposigdo a MNT.35811

Atualmente, varios artigos cientificos e outros documentos
normativos internacionais suportam a validade dos IGRAs em
determinados grupos populacionais especificos. A Direcdo Ge-
ral de Saude recomenda que os IGRAs sejam usados no diag-
néstico da infegéo latente por Mt apenas como complemento da
PT, uma vez que subsistem ainda algumas incertezas quanto ao
valor destes testes, particularmente em estados de imunossu-
press&o e nas criangas.'

Aplicabilidade dos IGRAs no diagndstico da tuberculose

em idade pediatrica

Desde 2001, foram publicados, em numero crescente, va-
rios estudos cientificos com o objetivo de validar a utilizagdo dos
IGRAs como teste de diagndstico de TB na populagédo pediatri-
ca. No entanto, verifica-se uma dificuldade comum e transversal
a todos os estudos, resultante do fato da maioria das criangas
com TB ativa n&o ter confirmacéo do diagndstico por meio cul-

Quadro lll. Vantagens e desvantagens dos IGRAs 38

tural, a prova absoluta de infecdo indispensavel a determinacao
da sensibilidade e especificidade destes testes.

A performance dos IGRAs tem sido, entdo, avaliada atra-
vés das taxas de positividade de acordo com varios fatores, tais
como graus de exposi¢do ao Mt; idade; vacinagdao com BCG;
prevaléncia de TB; estados de imunossupressdo e andlise da
relagdo de concordancia/discordancia destes resultados com
os da PT. O nivel de concordancia entre a PT e os IGRAs varia
nos diferentes estudos pediatricos, com a estatistica K a variar
de 0,17 a 0,71.4181522

No diagnéstico de infecdo latente por Mt, e perante resulta-
dos discordantes entre IGRAs e PT, a grande dificuldade esta
no fato de ndo ser possivel determinar se o resultado negativo
de um determinado teste ocorre porque este € mais especifico
ou se, pelo contrario, o resultado positivo de outro ocorreu por
aquele ser mais sensivel.

Os achados mais consistentes encontrados na literatura mos-
tram que os IGRAs apresentam uma melhor especificidade no diag-
nostico de infegao latente por Mt, especialmente em paises com
baixa prevaléncia de TB e elevada taxa de vacinagdo com BCG.2

A sensibilidade dos IGRAs em criangas com TB ativa confir-
mada por cultura varia de 75 a 93%, sendo superior nos paises
com uma baixa prevaléncia de TB.%'>192%-%6 Qs |GRAS ndo sao
nem superiores nem inferiores a PT no diagnostico da TB ati-
va em criangas, pelo que ndo podem ser utilizados para excluir
doenca ativa.®'2192227

Fatores que influenciam a performance dos IGRAs

Os resultados indeterminados sdo uma das principais limita-
¢bes dos IGRAs, com uma percentagem que varia dos 0% aos
35%_13,24,28

Os IGRAs podem apresentar resultados indeterminados
como consequéncia de erros técnicos, de elevada produgéo de
IFN-y no controle negativo ou, ainda, se o controle positivo com
fitohemaglutinina (potente mitégenio estimulador de células T)
determinar uma baixa ou nenhuma producéo de IFN-y. Uma bai-
xa produgdo em resposta ao “mitogénio” pode ocorrer quan-
do ndo existem linfdcitos suficientes ou por incapacidade dos
mesmos em gerar IFN-y.>'" Parece haver maior percentagem de
resultados indeterminados com os QFT-G e QFT-GIT do que
com o T-SPOT®.TB.”*28 No entanto, esta diferenga ndo tem im-
pacto clinico, pois a maioria dos resultados indeterminados do
QFT sao negativos com o T-SPOT®.TB.*

Vantagens

Apenas uma visita médica

Amostra Unica de sangue periférico

Resultados em 24 - 48 horas

Sem interferéncia pelo BCG e por algumas infecoes por MNT
Sem efeito boosting

Leitura independente do observador

Desvantagens

Implica a colheita de 3 - 8 ml de sangue periférico

Implica processamento da amostra

Necessidade de laboratorios diferenciados

Elevado custo (50-65 euros)

Baixa sensibilidade em estados de imunossupressao e em criangas com
menos de 5 anos

N@o distingue entre infecdo latente e ativa
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A performance dos IGRAs depende de uma resposta imune
intacta, pelo que uma das principais causas dos resultados in-
determinados é o estado de imunossupressao.®'® Parece haver
uma relaco estatisticamente significativa entre contagens linfo-
citarias inferiores a 500 células/mm3 (p < 0.00005) e 0 aumento
da incidéncia destes resultados. Assim, a utilizacdo dos IGRASs,
nestas condigdes, deve ser efetuada de forma prudente.? Taxas
mais elevadas de resultados indeterminados tém sido associa-
das a idade mais jovem, virus de imunodeficiéncia humana (VIH),
malnutricdo, doenca inflamatdria intestinal mal controlada, infe-
¢ao por helmintas,maléria e anemia por défice de ferro.®1330-8
Esta descrita ainda uma associagao entre o resultado indetermi-
nado e o risco de morte. Pensa-se que os estados de imunos-
supressao associados a doencga grave, que condicionam taxas
de mortalidade superiores, também contribuam para o aumento
destes resultados.

Verificou-se uma relagéo inversamente proporcional entre a
idade e a percentagem de resultados indeterminados. Embora
se considere que a produgéo de IFN-y aumenta com a idade,
alguns estudos falharam na demonstracao deste facto. Num es-
tudo pediatrico recente, embora as criangas mais novas fossem
aquelas com maior taxa de resultados indeterminados, verifi-
cou-se que também estas produziam um quantidade de IFN-y
semelhante as criancas mais velhas e adolescentes.* 1718222431
Assim, acredita-se que o aumento do numero de resultados in-
determinados em criancas mais jovens reflete antes uma carac-
teristica intrinseca dos IGRAs, em vez de uma deficiéncia de
produgé@o de IFN-y em resposta aos antigénios e ao controlo
positivo neste grupo.'3%

As criangas s&o mais vulneraveis ao desenvolvimento de TB
devido a imaturidade do seu sistema imune. Como consequén-
cia, os testes baseados nas respostas das células T tém maior
probabilidade de serem falsos negativos nas criangas do que
nos adultos.” O valor de cutoff para o QFT-GIT é de 0,35 1U/ml
e foi estabelecido para adultos.® Este valor néo foi validado para
a populacao pediatrica, havendo autores que sugerem valores
proprios, ajustados as criancas.'® Todavia, estas sugestdes nao
tém sido postas em pratica, uma vez que podem condicionar
um aumento do nimero de falsos positivos.'>"

O tempo decorrido entre a exposigcao ao Mt e a positividade
dos IGRAs ainda n&o foi determinado, mas pensa-se ser seme-
Ihante aos da PT (8 semanas).’'® Enquanto a PT é uma reacao
de hipersensibilidade tardia que mede as func¢des das células T
efetoras e de memdria, os IGRAs medem apenas a funcdo de
células T efetoras. Para se detetar a infecdo ap6s uma exposi-
¢éo remota, é necessario medir a resposta das células T de me-
maria, menos provavel de ocorrer nas 16-24 horas de tempo de
incubacao dos IGRAs. Em contraste, o tempo de incubacao de
48-72 horas da PT permite o recrutamento de ambas as células
T efetoras e de meméria.'® Assim, criancas com IGRA positivo
e PT negativa podem ter uma infec@o recente, mas que ainda
ndo teve tempo para que a conversido tuberculinica possa ter
ocorrido.?* E provavel que a conversdo dos IGRAs e da PT nio
ocorra ao mesmo tempo, o que explica a variagdo dos niveis de
concordancia entre os IGRAs e a PT na literatura.™
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Os resultados dos IGRAs ndo sdo estaveis, tendo-se verifi-
cado, num estudo pediatrico que 50% das criangcas com IGRAs
positivo obtiveram um resultado negativo ao fim de trés sema-
nas. Essa flutuagédo pode representar ndo so a variagao do pro-
prio ciclo de produgéo de IFN-y, como também eventuais erros
técnicos.?’ De forma a reduzir estes Ultimos, recomenda-se que
a recolha de sangue seja efetuada por um técnico experiente,
que o tempo decorrido desde a colheita até a incubacéo seja
semelhante para todas as amostras e que o processamento das
amostras cumpra as recomendagoes do fabricante.!”

A prevaléncia da TB inerente a cada regido geografica in-
fluencia o valor preditivo dos IGRAs. Nos paises com alta preva-
Iéncia de TB, habitualmente paises subdesenvolvidos, é maior
a frequéncia de fatores que interferem com os /GRAs, nomea-
damente uma maior exposi¢do ao Mt, infecdo por VIH e outros
estados de imunossupresséo.®

A aplicabilidade dos IGRAs pode, também, ser limitada pelo
volume de sangue necessario a realizacdo do teste, especial-
mente em criangas mais pequenas. O QFT-GIT implica a colhei-
ta de 3 ml de sangue e o T-SPOT®.TB de 8 ml. Numa tentativa
de eliminar esta limitacdo, a empresa Cellestis desenvolveu um
prototipo do QFT-GIT que requer apenas 0,9 ml de sangue -
QuantiFERON microtube (QFT-MT). E um teste promissor, mas
que necessita ainda de estudos em grande escala, controlados
e prospetivos, que validem a sua utilizagdo.3

A grande variabilidade de resultados obtidos nos diversos
estudos relativamente a validade dos IGRAs podera, assim, ser
explicada pelos seguintes fatores: prevaléncia da TB; vacinagéo
pelo BCG; infegdo por MNT; tipo de estudo; idade da populagéo
testada; critérios de definicdo de TB ativa; mecanismos imuno-
l6gicos distintos entre a PT e o IGRA; resultado indeterminado;
tipo de IGRA utilizado; e erros técnicos.

IGRAs na monitorizacdo do tratamento com antituber-

culosos

Aideia de que a atividade das células T produtoras de IFN-y di-
minui durante o tratamento antituberculoso tem gerado interesse
na comunidade cientifica, com diversos estudos realizados com
0 propdsito de avaliar o seu valor potencial como instrumento de
monitorizacdo e follow-up do tratamento. De fato, observou-se
uma diminui¢é@o dos valores do IFN-y durante o tratamento antitu-
berculoso. Contudo, ndo se verificou uma diferenga significativa
no numero de resultados positivos 6 meses apds o tratamento.®

A taxa de conversdo para o QFT-GIT e T-SPOT®.TB varia
de 6 a 39% e de 9 a 14%, respetivamente.’>% As baixas ta-
xas de conversdo, apesar do tratamento antituberculoso eficaz,
podem acontecer porque: 1) a exposi¢cdo continua ao Mt pode
perpetuar uma resposta imune ao longo do tempo; 2) as células
T efetoras podem persistir em circulagdo durante mais tempo,
mesmo apos a erradicacdo da doenca; 3) as conversdes podem
meramente refletir as flutuagcoes na produgéo de IFN-y ou a va-
riabilidade inerente as diferentes técnicas laboratoriais.

Apesar de promissores, os estudos tem demonstrado que
os IGRAs seriados tém uma utilidade limitada em criancas sub-
metidas a tratamento antituberculosos.
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CONCLUSOES

A utilizacdo dos IGRAs continua condicionada pela incapa-
cidade de se determinar a sua efetividade, pois ndo existe um
teste gold standard de diagndstico passivel de comparagéo. As-
sim, a definicdo da sua aplicabilidade sé pode ser feita através
da relacéo entre probabilidade de exposigado ao Mt e resultados
da PT.

A associagdo entre uma resposta imunolégica menos efetiva
e a maior suscetilidade das criangcas a TB torna-as num gru-
po de risco, onde a PT parece apresentar mais vantagens nas
criangas com menos de cinco anos de idade. Um /GRA negativo
ndo exclui a presenga de TB em criangas.

Os resultados indeterminados tém impacto nas estratégias
preconizadas para o controlo da TB infantil. Uma vez que o seu
significado ainda n&o foi esclarecido, alerta-se para possiveis
casos de falsos negativos.

A maioria das limitagdes que os IGRAs apresentam poderédo
ser ultrapassadas através da caracterizag@o das varidveis que
interferem com a produgéo do IFN-y; estabelecimento de valo-
res de cutoff mediante a idade; standardizacao da definicao de
resultado indeterminado; simplificagdo da técnica e consequen-
te diminuicdo dos custos; apresentacao dos resultados em va-
lores quantitativos da cultura do mitogénio, o que pode permitir
distinguir o erro técnico da incapacidade de produgéo de IFN-y.

Para melhor caracterizar quanto a sua sensibilidade e es-
pecificidade, sdo necessarios estudos prospetivos capazes de
determinar o numero de criangas com PT positiva e IGRA ne-
gativo ndo tratadas para a infecdo latente por Mt e que mais
tarde virdo a desenvolver doenga. Atualmente, os IGRAs apenas
complementam a PT.
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Quando a traqueite bacteriana se complica...
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WHEN BACTERIAL TRACHEITIS COMPLICATES ...

ABSTRACT

Introduction: Viral croup is the most common cause of
stridor in children seen at emergency room. In the absence
of response to treatment with corticosteroids and nebulized
adrenaline, bacterial tracheitis should be considered.

Case Report: Asix year-old child, was admitted in emergency
room with stridor, respiratory distress and fever, with partial
response to therapy with nebulized epinephrine. Ceftriaxone was
prescribed for suspected bacterial laryngotracheobronchitis.
Despite therapy, developed cervical cellulitis with progression to
retropharyngeal abscess and mediastinitis. Good outcome after
therapy with ceftriaxone, clindamycin and vancomycin.

Discussion/Conclusion: The authors describe an original
case of a bacterial tracheitis complicated with retropharyngeal
abcess and mediastinitis, emphasizing that bacterial tracheitis
is potentially life threatening, requiring a high index of suspicion
for early diagnosis.

Keywords: stridor, laryngotracheobronchitis, tracheitis,
cellulitis, retropharyngeal abscess, mediastinitis
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RESUMO

Introducao: A laryngotracheobronchitis (LTB) virica constitui
a causa mais comum de estridor nas criangas que recorrem ao
Servico de Urgéncia. Na auséncia de resposta ao tratamento
com corticéide e adrenalina nebulizada, a traqueite bacteriana
deve ser considerada.

Caso Clinico: Crianca de seis anos de idade observada no
Servigco de Urgéncia por estridor, sinais de dificuldade respira-
téria e febre com resposta parcial a terapéutica com adrenalina
nebulizada; por suspeita de LTB com sobreinfecdo bacteriana
iniciou terapéutica empirica com ceftriaxone. Apesar da tera-
péutica, desenvolveu celulite cervical com posterior evolugao
para abcesso retrofaringeo e mediastinite. Boa evolucdo apds
terapéutica com ceftriaxone, clindamicina e vancomicina.

Discussao/Conclusdes: Os autores descrevem um caso
de traqueite bacteriana complicada de abcesso retrofaringeo
e mediastinite, até agora ndo descrito na literatura. Pretendem
elucidar que a traqueite bacteriana é uma doenga potencial-
mente ameagadora a vida e que requer alto indice de suspeigao
para diagndstico célere.

Palavras-chave: estridor, laringotraqueobronquite, tra-
queite, celulite, abcesso retrofaringeo, mediastinite

Nascer e Crescer 2015; 24(4): 166-70




INTRODUCAO

A causa mais comum de estridor nas criangas que recorrem
ao Servico de Urgéncia durante o outono e inverno € a larin-
gotraqueobronquite (LTB) virica. E uma doenca benigna e rara-
mente requer internamento hospitalar. No entanto, quando uma
crianga com estridor ndo apresenta boa resposta ao tratamento
com corticoide e adrenalina nebulizada, a traqueite bacteriana
(TB) deve ser considerada como diagnéstico diferencial. A TB
representa uma sobreinfecdo bacteriana de uma LTB virica e
tem assumido uma importancia crescente.

As infecoes retrofaringeas podem, embora muito raramente,
complicar uma LTB virica ou uma TB. Mais de 50% das infegdes
retrofaringeas resultam de uma infecdo das vias dereas superio-
res prévia.' Clinicamente manifestam-se por limitagdo dos movi-
mentos cervicais, disfonia, edema cervical e trismo. A extensao
mediastinica, embora rara, pode manifestar-se por toracalgia,
constituindo uma complicagéo clinica grave e potencialmente
fatal.2®

Os autores apresentam um caso clinico que traduz uma for-
ma atipica de TB com evolucao desfavoravel para varias compli-
cagOes raras descritas na literatura, apesar do tratamento ade-
quado e precoce numa crianga previamente saudavel. Trata-se
de um dos raros casos de TB complicada de mediastinite.

A proposito deste caso, os autores fazem uma revisdo da
epidemiologia, manifestacdes clinicas e opgdes terapéuticas em
idade pediatrica desta patologia e suas complicacoes.

CASO CLINICO

Crianca do sexo masculino, seis anos de idade, sem antece-
dentes patoldgicos de relevo.

Apresentou inicio agudo de tosse rouca, disfonia e estridor
associados a sinais de dificuldade respiratéria com agravamen-
to progressivo. Sem outra sintomatologia associada. Sem con-
viventes doentes.

Observado por pediatra assistente cerca de duas horas apds
o inicio da sintomatologia, tendo sido objetivada febre (tempe-
ratura axilar de 38°C). Realizou aerossoloterapia com adrenalina
(5ml da solugéo 1:1000) e corticoide endovenoso. Por nogéo de
agravamento clinico foi encaminhado ao Servigo de Urgéncia.

A admissdo apresentava-se polipneico, disfénico, com si-
nais de dificuldade respiratéria grave nomeadamente estridor
inspiratorio, tiragem subcostal, supraesternal e adejo nasal. Sem
alteracbes na auscultagdo cardio-pulmonar, sem hipoxemia.
Manteve-se febril e, apesar da terapéutica com adrenalina nebu-
lizada em intervalos regulares, manteve estridor, que se tornou
bifasico. Cerca de oito horas apds o inicio da sintomatologia,
iniciou hipoxemia (FiO, maximo de 0.28 para manter saturagbes
periféricas de oxigénio > 92%). O estudo analitico demonstrou
10,2x10%L leucécitos com 84,8% neutrdfilos e proteina C rea-
tiva (PCR) 53,2mg/L; a telerradiografia de térax evidenciava um
infiltrado intersticial, sem outras alteragdes. Mantinha respos-
ta apenas parcial a adrenalina e febre de dificil cedéncia aos
antipiréticos. Por suspeita de LTB com sobreinfecdo bacteriana
iniciou ceftriaxone endovenoso (80mg/kg/dia) e foi internado no
Servico de Pediatria para continuagéo de cuidados.
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Cerca de 48 horas ap0s iniciar a terapéutica, surgiu edema
cervical doloroso a palpagéo e mobilizagéo cervical, sem outros
sinais inflamatdrios locais, sem flutuacao e sem enfisema sub-
cutaneo. A tomografia computorizada (TC) cervical evidenciou
densificagao dos planos adiposos, compativel com celulite cer-
vical (figura 1), pelo que se associou clindamicina (20mg/Kg/dia).
Foi observado por Otorrinolaringologia (ORL) e realizou nasofa-
ringolaringoscopia flexivel que mostrou hiperémia e ligeiro ede-
ma difuso da mucosa da nasofaringe, orofaringe e hipofaringe
com secregdes mucosas espessas, cordas vocais congestivas
com mobilidade preservada e inflamagao da subglote, embora
nao comprometendo a via aérea superior.

Figura 1. Celulite cervical

Legenda 1. Imagem de tomografia computorizada, corte axial, evi-
denciando edema dos planos adiposos cervicais notando-se uma
ligeira densificagéo.

No quinto dia de internamento, ficou apirético, sem hipoxe-
mia, com ligeira melhoria do edema cervical. Na hemocultura
identificou-se o Streptococcus pyogenes sensivel a penicilina
pelo que se procedeu ao ajuste terapéutico substituindo ceftria-
xone por penicilina (1200000/UI de 8/8h).

Reiniciou febre no nono dia de internamento, sem estridor,
mas mantendo disfonia. Analiticamente com 9,6x10%L leucé-
citos (75% de neutrdfilos) e PCR de 53,9mg/L. Por suspeita
de abcesso retrofaringeo, realizou TC cervical e téracica que
evidenciou uma colegcdo em toalha de cerca de 8-9 cm, com
extensé@o retrofaringea, compativel com abcesso (figura 2 e 3).
Telerradiografia de térax sem alteragdes de novo. Sem critérios
para drenagem cirurgica. Reintroduziu-se ceftriaxone (80mg/kg/
dia) suspendendo penicilina.

Trés dias apods alteracdo da antibioterapia mantinha febre.
Analiticamente com PCR de 110mg/L, pelo que se associou
vancomicina (30mg/kg/dia) tendo-se verificado melhoria clinica
progressiva. Apirexia sustentada apds 48 horas de terapéutica
tripla.

Realizou nasofaringolaringoscopia flexivel de controlo ao dé-
cimo quarto dia de internamento com melhoria ligeira dos sinais
inflamatorios. A TC cervical de controlo demonstrou regressao
das formagbes abcedadas, embora com sinais de mediastinite.
Completou dezasseis dias de antibioterapia tripla endovenosa,
tendo tido alta com resolugdo completa do edema e sintoma-
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Figura 2. Abcesso Retrofaringeo — corte axial

Legenda 2. Imagem de tomografia computorizada, corte axial, evi-
denciando colegdo em toalha com captacao periférica de contraste,
com extensdo de 8-9cm e 6mm de espessura maxima.

Figura 3. Abcesso Retrofaringeo - corte sagital
s —

Legenda 3. Imagem de tomografia computorizada, corte sagital,
evidenciando edema dos tecidos moles retrofaringeos e cervical an-
terior.

tologia associada, exceto a disfonia que manteve durante dois
meses apods a alta. A endoscopia faringolaringea foi normal a
data de alta.

Foi orientado para consulta externa, onde realizou estudo
imunoldgico que néo revelou alteragoes.

DISCUSSAO

A traqueite bacteriana, também conhecida como laringotra-
queobronquite bacteriana ou laringite membranosa foi descri-
ta pela primeira vez em 1945 por Chevalier Jackson e consiste
numa infecdo bacteriana exsudativa dos tecidos moles da larin-
ge e traqueia.*

Desde a introdug&o da vacina contra o Haemophilus influen-
za tipo b, o numero de casos de epiglotite diminuiu drastica-
mente na populagao pediatrica e desde entdo a TB tem ganho
relevancia como infecdo das vias aéreas superiores potencial-
mente fatais.>” Apesar de ser uma entidade rara, estd entre as
emergéncias pediatricas da via aérea que mais frequentemente
requerem admissao nos cuidados intensivos.”

Em termos epidemioldgicos, verifica-se uma maior incidén-
cia até aos seis anos de idade, com um ligeiro predominio no
sexo masculino (1,3:1).8° Os lactentes e criancas mais peque-
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nas tém maior probabilidade de necessitar de entubacdo. A
maioria dos casos ocorre no inverno e outono, época sazonal
de parainfluenza, virus sincicial respiratério e influenza. O agen-
te etioldgico mais frequentemente isolado € o Staphylococcus
aureus, seguido de outros como Streptococcus pneumoniae,
Streptococcus pyogenes, Streptococcus grupo alfa-hemolitico
e Moraxella catarrhalis. A coinfeccao virica € comum, sobretudo
com parainfluenza 1 e virus influenza.®®

Na maioria dos casos, os sintomas prodromicos, sugestivos
de infecdo das vias aéreas superiores, estdo presentes cerca de
trés dias antes, apds os quais se desenvolve estridor e dispneia
(forma secundaria). Porém, uma minoria dos casos surge com
inicio fulminante da sintomatologia, com progressao para difi-
culdade respiratdria aguda grave em menos de 24 horas (forma
primaria), o que se verificou no caso clinico aqui ilustrado. O
estridor grave com fraca resposta a terapéutica convencional ou
a rapida deterioraco clinica devem levantar a suspeita de tra-
queite bacteriana. Os sintomas mais comuns de apresentagéo
sdo tosse (50-100%) e estridor (65-95%), seguido de disfonia,
febre e taquipneia. A odinofagia e sialorreia estao habitualmente
ausentes.® No quadro 1 apresentamos uma sistematizagcao das
principais caracteristicas clinicas que distinguem a LTB virica
da TB.

Atualmente existem trabalhos que defendem que a resposta
a adrenalina nebulizada € um fator discriminatorio claro entre
LTB virica e os seus diagndsticos diferenciais.”® No entanto, ha

Quadro 1.
LTB B

Incidéncia Comum Rara

|dade 6 meses — 3 anos 6 meses — 14 anos

Etiologia Parainfluenza 1 Staphylococcus aureus,
Moraxella catarrhalis,
Streptococcus

Inicio do estridor | Insidioso Répido

Febre Se presente, baixa Alta, dificil cedéncia

Tosse Comum Comum

Voz Rouca Rouca, disfonia

Sinais de dificul- | Comum Comum, grave

dade respiratéria

Telerradiografia Normal Alteracoes em > 50%

torax

Laringoscopia Estruturas supragléti- | Estruturas supragléticas

cas normais, edema normais, secregoes mu-
das vias aéreas copurulentas e eritema

subglético

Resposta a Muito boa Ausente /Parcial

adrenalina

Legenda 1. Caracteristicas clinicas da LTB e da TB; LTB- laringo-
traqueobronquite; TB — traqueobronquite. Adaptado de Al-Mutairi
B, Kirk V. Bacterial tracheitis in children: approach to diagnosis and
treatment.



outras séries de casos clinicos em que foi descrita uma respos-
ta a adrenalina em aproximadamente 50% dos doentes com
TB."" No caso descrito, verificou-se uma resposta, embora
parcial a adrenalina nebulizada, com melhoria dos sinais de di-
ficuldade respiratéria. Assim, a resposta positiva a adrenalina
ndo nos permite excluir TB e um alto nivel de suspeicao deve
ser mantido.

Analiticamente pode haver leucocitose com neutrofilia e
aumento dos marcadores agudos de inflamagdo, embora ndo
sendo especificos.? As hemoculturas raramente permitem a
identificagdo da bactéria responsavel, sendo a identificacao fei-
ta mais comummente pela cultura do exsudato laringeo colhido
por laringoscopia.® No entanto, € a visualizag&o direta da via aé-
rea por broncofibroscopia que confirma o diagndstico de forma
definitiva tendo também um importante papel terapéutico e na
identificacdo do agente etiologico na TB — remocdo das mem-
branas e exsudato traqueal e estudo microbioldgico da colheita.
Achados tipicos na broncofibroscopia incluem edema e eritema
difuso, com estreitamento subglético, erosdo da mucosa e ex-
sudato mucopurulento.368.10

Alteracdes na telerradiografia toracica sdo comuns, sendo
que até 50% das criangas podem apresentar achados radiold-
gicos sugestivos de pneumonia, o qual ndo se verificou no caso
descrito.®

Devem ser considerados como diagnosticos diferenciais a
epiglotite, a LTB, o fleim@o ou abcesso periamigdalino ou retro-
faringeo.

Relativamente ao tratamento empirico de primeira linha, as-
senta em antibioterapia com uma cefalosporina de 3° geracéo
associada a uma penicilina resistente as beta-lactamases (no-
meadamente flucloxacilina). Na suspeita de anaerobios, o ulti-
mo deve ser substituido por clindamicina ou metronidazol (no
caso do doente ndo responder ao tratamento de primeira linha
este pode ser acrescentado ao invés de ser substituido). A van-
comicina deve ser considerada na suspeita de Staphylococcus
aureus resistente. A duragdo minima da terapéutica deve ser
de 10 dias, e prolongada se houver evidéncia de infegédo extra-
-traqueal. No caso descrito foi necessdria a terapéutica tripla.™

A complicag@o mais frequentemente associada a fase aguda
da doenga é a pneumonia. Outras menos comuns incluem sin-
drome de dificuldade respiratéria aguda, choque sético, choque
téxico, edema pulmonar, pneumotdrax e, mais raramente, dis-
funcdo multiorganica.®' Quanto ao prognéstico, habitualmente
ha recuperacdo completa sem sequelas, se o diagndstico for
precoce.

As infegdes retrofaringeas podem também complicar uma
LTB ou uma TB." Clinicamente manifestam-se com limitacdo
dos movimentos cervicais por dor, disfonia, edema cervical e
trismo." A toracalgia deve levantar a suspeita de atingimento
mediastinico.®> No caso descrito, o doente evidenciou edema
cervical com limitagdo da mobilidade cervical compativel com
abcesso cervical retrofaringeo. Uma das complicagdes mais fre-
quentes destas infecdes € a extensdo até ao mediastino.>'®'4 A
idade mais jovem e a localizagéo retrofaringea do abcesso séo
fatores que predispdem a complicagdes.™ Neste caso, o doente
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ndo apresentou queixas de toracalgia apesar do envolvimento
das estruturas mediastinicas. A TC cervical com contraste € o
exame de eleicdo ao demonstrar a extensdo do abcesso para
espacos contiguos confirmando o diagndstico.

Em suma, os autores pretendem elucidar com este caso que
a TB é uma doenca potencialmente ameacadora a vida que re-
quer alto indice de suspeicao para diagndstico precoce, para que
possam ser tomadas atitudes terapéuticas adequadas que terdo
repercussoes positivas no prognostico. Da pesquisa bibliografica
realizada, ndo ha nenhum caso descrito na literatura nacional ou
internacional de TB complicada de abcesso retrofaringeo e me-
diastinite e desta forma pretendemos partilhar a nossa experiéncia.
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Papilomatose reticulada e confluente de
Carteaud e Gougerot -
apresentacao na adolescéncia

CONFLUENT AND RETICULATED PAPILLOMATOSIS
OF GOUGEROT AND CARTEAUD - PRESENTATION IN
ADOLESCENCE

ABSTRACT

Introduction: Confluent and reticulated papillomatosis (CRP)
of Gougerot and Carteaud is a rare dermatosis characterized by
brownish papules with fine scaling, forming confluent plaques
in the center and reticulated at the periphery. It is preferentially
located in the central region of the trunk, armpits and neck.

Case Report: A 13 year-old overweight female adolescent
was admitted to Dermatology outpatient clinic for asymptomatic
brownish skin lesions. At physical examination she presented
brown plaques spread out on the breast, neck and armpits.
Laboratory studies were normal and skin biopsy supported the
hypothesis of CRP. She was initially treated with minocycline,
suspended after completing the recommended treatment time.
Then, the lesions began to return and oral isotretinoin was
started with lesions resolution.

Discussion: The CRP is a rare pathology that, by their
usual adolescent onset and predominance in females, may
have physical and psychological implications on self-image.
The etiology is probably multifactorial, so there are several
therapeutic options.

Keywords: adolescence, skin diseases, papillomatosis
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RESUMO

Introducao: A papilomatose reticulada e confluente (PRC)
de Carteaud e Gougerot € uma dermatose rara, caraterizada por
papulas acastanhadas com descamacao fina, que formam pla-
cas confluentes no centro e reticuladas na periferia. Localiza-se
preferencialmente na regié@o central do tronco, axilas e pescogo.

Caso Clinico: Adolescente do sexo feminino de 13 anos,
com excesso ponderal, enviada a consulta de Dermatologia por
lesbes cutaneas acastanhadas, assintomaticas. Ao exame obje-
tivo apresentava placas acastanhadas cervicais, axilares e nos
sulcos inter e inframamarios. Realizou estudo analitico, que foi
normal, e biépsia cuténea, que apoiou a hipdtese diagndstica de
PRC. Foi tratada inicialmente com minociclina, entretanto sus-
pensa apos ter cumprido o tempo de tratamento recomendado,
com agravamento das les6es, pelo que iniciou isotretinoina oral
com resolugéo das lesoes.

Discussao: A PRC é uma patologia rara que, pelo seu inicio
habitual na adolescéncia e predominio no sexo feminino, pode
ter implicagbes na autoimagem corporal e psicologicas. A etio-
logia é provavelmente multifatorial, pelo que existem diversas
opcoes terapéuticas.

Palavras-chave: adolescéncia, dermatose, papilomatose
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INTRODUGCAO

A papilomatose reticulada e confluente (PRC) de Carteaud e
Gougerot é uma dermatose rara, caraterizada clinicamente pelo
aparecimento, lento e progressivo, de papulas acastanhadas
com descamacao fina, que posteriormente formam placas de
limites imprecisos, confluentes no centro e reticuladas na perife-
ria."? Localiza-se preferencialmente na regido central do tronco
(sobretudo regides intermamaria, interescapular e epigastrica),
axilas e pescocgo, distribuindo-se de forma simétrica.'

A sua etiologia permanece desconhecida. Contudo, a as-
sociacao a diversos fatores, nomeadamente endocrinolégicos
(obesidade, intolerancia a glicose/ diabetes, hirsutismo), infecio-
sos (resposta anormal a infegdo fungica/bacteriana), genéticos
e de fotossensibilidade, tem sido proposta.*¢ Outro mecanismo
etiopatogénico proposto € o de um defeito na queratinizagédo.*®

CASO CLINICO

Adolescente do sexo feminino de 13 anos, de raga cauca-
siana, com antecedentes pessoais (exceto excesso ponderal) e
familiares irrelevantes, enviada a consulta externa de Dermato-
logia por lesdes cuténeas acastanhadas, assintomaticas, com
alguns meses de evolugéo.

Ao exame objetivo apresentava placas acastanhadas, avelu-
dadas e reticuladas na periferia, no pescogo, nos sulcos inter e
inframamarios, na regi@o epigastrica e nas axilas, para além de
acne facial e dorsal (figuras 1-3).

Realizou estudo analitico com perfil lipidico e glicemia em
jejum sem alteracdes e bidpsia cuténea, que revelou alteracoes
na epiderme de hiperqueratose, acantose e esbogo de papilo-
matose, com pesquisa de fungos pela coloragdo PAS negativa.

A correlag@o clinico-patoldgica apoiou a hipétese de diag-
néstico de PRC, pelo que iniciou tratamento com minociclina
(100 mg/dia) e creme de ureia, observando-se melhoria ao fim
de um més de tratamento. Nessa altura, foi dada a indicacdo de
suspender o farmaco apos completar 2 meses de tratamento.

Figura 1. Lesdes maculopapulares acastanhadas na regido
cervical, reticuladas na periferia.
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Contudo, aquando da suspensdo da minociclina verificou-
-se agravamento das lesdes, com agravamento concomitante
do acne, pelo que iniciou isotretinoina oral, com resolucao total
de ambas as patologias ap6s 5 meses de tratamento. A doente
mantém-se assintomatica apos 12 meses de seguimento.

Figura 2. Lesdes maculopapulares acastanhadas na regido
cervical e porgcao superior do tronco, reticuladas na periferia.

Figura 3. Lesdes maculopapulares acastanhadas na regido
cervical, intermamaria e epigastrica, formando placas em al-
gumas areas e reticuladas na periferia.



DISCUSSAO

O presente caso clinico pretende alertar para a existéncia
desta patologia rara, cujo diagnostico é frequentemente tardio e
nem sempre reconhecido pela equipa médica.’

Trata-se de uma patologia estritamente cuténea, sem envol-
vimento sistémico, mas que pelo seu inicio habitual na adoles-
céncia e predominio no sexo feminino pode ter um impacto sig-
nificativo na autoimagem corporal, com possiveis implicagdes
psicossociais na vida do adolescente/adulto jovem.'® Desta
forma, torna-se essencial o seu reconhecimento, o estabeleci-
mento de um diagndstico precoce e a instituicdo de terapéutica
eficaz, evitando o recurso a exames auxiliares de diagndstico e
tratamentos desnecessarios.

Os critérios de diagndstico desta patologia foram propostos
por Davis et al " e s@o os seguintes: achado clinico de maculas/
placas acastanhadas, algumas reticuladas e papilomatosas; lo-
calizacéo na porgao superior do tronco e pescogo; exame mico-
|6gico negativo; auséncia de resposta a antifungicos; e resposta
a minociclina. No seu estudo retrospectivo, estes autores rela-
tam uma resposta parcial a minociclina em 22% (n=4) do total
de casos (n=39).”

A sua etiologia permanece desconhecida, sendo provavel-
mente multifatorial, hipdtese apoiada pela existéncia de diversas
opcodes terapéuticas com diferentes mecanismos de acéo (dife-
rentes classes de antibidticos, retindides topicos ou sistémicos,
entre outras). A maioria dessas opgdes apresenta resultados
discretos, sendo a minociclina (dose 100 mg/dia durante 1 a 3
meses) a abordagem terapéutica mais descrita na literatura.>47-1°

A PRC apresenta-se por lesdes cutaneas com uma distri-
buicéo e padrdo caracteristicos. Contudo, pode ser confundida
com acantose nigricans, ptiriase versicolor, doenga de Darier e
amiloidose cutanea, sendo o seu diagndstico diferencial prin-
cipalmente estabelecido com as duas primeiras patologias. A
acantose nigricans envolve preferencialmente as pregas cuta-
neas (pescogo, axilas, virilhas), sendo raro o atingimento de ou-
tras areas corporais e ndo apresenta uma resposta terapéutica a
antibioticos (positiva na PCR). Por sua vez, o exame histoldgico
com pesquisa de fungos negativa ou a auséncia de resposta a
anti-fungicos permite diferenciar a PCR da ptiriase versicolor.'48
Contudo, existem casos descritos na literatura de co-existéncia
da PRC com a acantose e da PRC com a ptiriase versicolor,
levando os autores a questionar uma etiologia comum a estas
patologias."°

O presente caso ilustra uma resposta favoravel a minoci-
clina, mas com recorréncia das lesdes apos a sua suspensao,
também descrito noutros casos da literatura.® Verificou-se re-
solugéo total das lesbes apos inicio de isotretinoina (em parte
iniciada por acne concomitante), sem recidiva no periodo de se-
guimento. Contudo, é reconhecida a evolugéo cronica da doen-
¢a, com periodos varidveis de exacerbacao e acalmia.®%1°

Em suma, a papilomatose confluente e reticulada € uma der-
matose rara, cujo etiopatogenia permanece desconhecida, que
surge na adolescéncia e que deve ser reconhecida, de forma a
oferecer um tratamento eficaz e qualidade de vida aos pacien-
tes.
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Pneumomediastino espontaneo como apresentacao
de infecao por Mycoplasma pneumoniae

SPONTANEOUS PNEUMOMEDIASTINUM AS THE
PRESENTING SIGN OF MYCOPLASMA PNEUMONIAE
INFECTION

ABSTRACT

Introduction: Spontaneous pneumomediastinum (SP) results
from nontraumatic mediastinal air leakage. It is uncommon in
children requiring a high index of suspicion.

Case Report: A 17-year-old tall thin boy, light smoker,
with no history of trauma or lung disease presented to our
emergency room with symptoms dominated by chest pain and
mild dyspnea. He reported a violent cough event in the previous
hours. Pneumomediastinum was suspected considering the
presence of subcutaneous air in the supraclavicular region, and
was confirmed by chest radiograph, which showed mediastinal
air. Serology study was positive for Mycoplasma pneumoniae
and therefore a macrolide was added to symptomatic treatment,
with a complete recovery.

Discussion/Conclusion: SP is a diagnosis to consider
when facing an adolescent with acute chest pain. This condition
is possibly underdiagnosed, given its benign course and mild
symptoms. Smoking acts as a predisposing factor. SP has only
exceptionally been described in Mycoplasma infection.

Keywords: chest pain; Mycoplasma pneumoniae;
pneumomediastinum; subcutaneous emphysema
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RESUMO

Introducao: O pneumomediastino espontaneo (PE) define-
-se pela presenca de ar livre no mediastino, sem causa trau-
matica. E raro em idade pediatrica e exige elevada suspeicdo
diagnostica.

Caso Clinico: Adolescente de 17 anos, longilineo, fumador
ocasional, sem histéria traumatica nem patologia pulmonar,
observado na Urgéncia por dor retrosternal intensa acompa-
nhada por dispneia ligeira. Referéncia a acessos de tosse seca
violenta horas antes. O diagndstico de PE suspeitou-se pela pal-
pagdo de enfisema subcutaneo supraclavicular e confirmou-se
por telerradiografia do térax mostrando ar livre mediastinico. A
investigacéo revelou infegdo por Mycoplasma pneumoniae pelo
que foi medicado com macrélido para além do repouso e anal-
gesia propostos para o PE, evoluindo favoravelmente.

Discussao/Conclusées: O PE é um diagnostico a nao
esquecer perante dor toracica aguda no adolescente. A pre-
senca de sintomas, por vezes, frustres e a evolugédo habitual-
mente benigna contribuem para um provavel subdiagndstico. O
tabagismo é um fator predisponente. A associagao a infegéo por
Mycoplasma pneumoniae s6 raramente foi descrita.

Palavras-chave: dor tordcica; enfisema subcutaneo; Myco-
plasma pneumoniae; pneumomediastino
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INTRODUCAO

O pneumomediastino espontaneo (PE) é uma causa rara,
provavelmente subdiagnosticada, de dor toracica aguda.’ Re-
latamos o caso de um adolescente com esta patologia, moti-
vados pela curiosidade em relagdo a semiologia clinica e ima-
gem radioldgica caracteristicas de uma patologia rara que se
manifesta por um sintoma frequente (dor toracica) e que implica
um elevado nivel de suspeicdo para o seu diagndstico. Apesar
de se reconhecer o seu caracter benigno, pode ocasionalmente
acompanhar-se de um curso mais grave por compressado das
estruturas locais, pelo que é importante a sua identificagéo.

CASO CLINICO

Adolescente de 17 anos, sexo masculino, biétipo longilineo,
fumador (carga tabagica 0,3 Unidades Maco Ano), sem antece-
dentes patoldgicos relevantes (nomeadamente sem histdria de
asma ou outra patologia pulmonar), recorreu ao Servigco de Ur-
géncia por episodio subito de dor toracica retroesternal intensa,
agravada pela inspiragcdo profunda e pelo decubito dorsal, com
irradiacdo para a regido cervical. Associadamente apresentava
dispneia ligeira. Na histdria clinica, apurou-se a ocorréncia de
acessos de tosse, ndo produtiva e violenta, nas doze horas pré-
vias a admissao, associados a uma obstrugao nasal ligeira, sem
febre ou outra sintomatologia sistémica. Negou inalagao de dro-
gas ilicitas ou toma de medicamentos, bem como traumatismo,
esforgo fisico ou engasgamento.
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Ao exame objetivo, apresentava-se com bom estado geral,
embora queixoso e com facies exprimindo dor. Acianético, sem
sinais de dificuldade respiratéria, com saturagoes periféricas de
oxigénio em ar ambiente de 100%. Apirético e hemodinamica-
mente estédvel. A auscultagdo cardiopulmonar era normal. A pal-
pacdo cervical apresentava crepitacdes subcuténeas supracla-
viculares e na porgao superior do hemitérax esquerdo.

A observacéo atenta da telerradiografia (Rx) do térax poste-
ro-anterior (figura 1) confirmou a presenca de ar livre no medias-
tino evidenciada por discreta lamina radiotransparente delinean-
do a silhueta cardiaca e enfisema subcutaneo supraclavicular.
Nao se observou pneumotérax concomitante. Para melhor elu-
cidagéo realizamos uma Rx do térax de perfil, onde se tornou
mais evidente o diagnostico de PE (figura 2). O estudo analitico
realizado, que incluiu enzimas cardiacas (creatinofosfoquinase
fracdo MB, mioglobina, troponina I) foi normal. Realizou eletro-
cardiograma e ecocardiograma, ambos sem alteragdes.

Internou-se para vigilancia, com monitorizagéo cardiorrespiraté-
ria e tratamento sintomatico (repouso, analgesia e oxigenoterapia).

Face as queixas respiratorias, complementamos o estudo
com a pesquisa de serologia de Mycoplasma pneumoniae, por
Ensaio Imunoenzimatico (EIA) ImmunoCard Mycoplasma®, que
foi positiva para IgM, pelo que foi medicado com um macrolido
(claritromicina 15mg/Kg/dia, oral, 10 dias).

No sentido de avaliar a extenséo de ar disseminado e excluir
patologia pulmonar subjacente, realizou-se tomografia compu-

Figura 1. Telerradiografia do térax postero-anterior: linha vertical hi-
potransparente envolvendo a silhueta cardiaca, evidenciando a pleura
como uma linha opaca fina (setas compridas); sinal do diafragma conti-
nuo (interposicdo de ar entre o diafragma e o pericardio) (setas curtas);
enfisema subcutaneo supraclavicular esquerdo (seta grossa).

Figura 2. Telerradiografia do térax de perfil: presenca de ar retroesternal
e colapso de porcdo adjacente do pulméao
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torizada (TC) no quinto dia de internamento, que nao revelou
outras alteracdes para além do pneumomediastino ja documen-
tado na Rx.

A evolugéo foi favoravel, marcada pela resolugédo gradual do
enfisema subcutaneo e da sintomatologia algica e respiratéria,
sendo que ao 8° dia de internamento se encontrava assintomati-
co e sem alteragdes ao exame objetivo. Nesta altura, repetiu Rx
do térax que mostrou reabsorgdo completa do pneumomedias-
tino e do enfisema subcutéaneo.

Teve alta para o domicilio, orientado para consulta e com
indicagdes para cessagdo tabagica. O periodo de seguimento
€ ainda curto (dois meses), ndo se tendo registado, até ao mo-
mento, quaisquer sinais de recidiva e mantendo evic¢ao de ha-
bitos tabagicos.

DISCUSSAO

O pneumomediastino € uma entidade rara, definida pela pre-
senca de ar livre no mediastino. E mais frequente nos jovens do
sexo masculino, longilineos, raramente antes dos 18 anos.?® O
numero de casos por admissdes hospitalares varia de 1 em 800
a1.em 42000.%4

Este caso partilha varios aspetos com a maioria dos refe-
ridos na literatura, nomeadamente na forma de apresentagéo,
abordagem terapéutica e evolucao clinica. Aqui, contudo, a
histéria sugestiva de infecdo respiratéria alta associada a iden-
tificagéo de IgM Mycoplasma pneumoniae fez-nos colocar a hi-
potese de a infegdo aguda por este agente ter desencadeado
tosse violenta o suficiente para as alteragbes das pressoes leva-
rem ao extravasamento de ar.’

As infecOes respiratorias, reconhecidamente uma patologia
comum na idade pedidtrica, sdo uma possivel causa de pneu-
momediastino, embora habitualmente a asma seja o principal
fator associado quando excluimos os casos traumaticos.® Se-
gundo o descrito na literatura, s6 muito raramente é encontrada
uma associacgao entre PE e infecdo por Mycoplasma pneumo-
niae (encontramos dois casos descritos, ambos na sequéncia
de infecdo grave).”® Nao existindo nenhum exame “gold-stan-
dard”, o diagnéstico da infegdo por Mycoplasma pneumoniae
passa essencialmente por testes ndo culturais (serologia ou
biologia molecular). Apesar de néo ter sido realizada, é possi-
vel a detecdo direta do M. pneumoniae nas secre¢des naso-
faringeas (ou expectoracao/lavado brénquico) por Polymerase
Chain Reaction (PCR), apresentando elevada sensibilidade e
especificidade, contudo, € um recurso dispendioso.®> O método
serologico aplicado no presente caso € um teste qualitativo para
detecé@o de IgM M. pneumoniae; pode detetar IgM especifica
em amostra Unica, apresenta sensibilidade comparavel a PCR
na identificagdo de infecao aguda, boa especificidade, é rapido
e relativamente econémico.>® A determinagao de anticorpos por
fixacdo do complemento, apesar de sensivel, restringe-se ao
diagndstico retrospetivo pois requer a verificagdo da subida dos
titulos para o quadruplo em duas amostras colhidas em tempos
separados (fase aguda e convalescenca).

Apesar de ndo haver uma clara evidéncia de infegcdo aguda
no caso descrito, postulamos a hipétese de que a infegéo res-
piratoria por M. pneumoniae estara na origem da rotura alveo-
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lar, provavelmente decorrente do esfor¢o da tosse e das lesdes
proprias do infiltrado inflamatdrio, num adolescente com fatores
predisponentes como o tabagismo e o biétipo longilineo.

Os mecanismos fisiopatoldgicos apoiados pela literatura
relacionam a rotura dos alvéolos terminais com o aumento da
pressé@o alveolar, um mecanismo comum ao do pneumotdrax
espontaneo.” Consequentemente, ocorre extravasamento do
ar para o espaco intersticial e peribrénquico, e dai até o hilo e
0 mediastino. O ar no mediastino pode atravessar as fascias e
disseminar-se para o tecido celular subcutaneo da regido tora-
cica e cervical, espaco retrofaringeo, peritoneu, retroperitoneu
e pericardio.™

A classificacao etioldgica divide-o em traumatico, que inclui
os iatrogénicos, ou espontaneo. Alguns autores classificam ain-
da o PE em primario ou secundario, mediante a auséncia ou
presencga de patologia pulmonar subjacente, respetivamente. A
maioria dos PE encaixa-se neste segundo grupo.*

Tém sido descritos casos relacionados com esforgos fisi-
cos violentos ou manobras de Valsalva repetidas, tais como os
episodios de vomitos ou tosse. Os fumadores s@o um grupo de
risco."" Nos adolescentes é também importante investigar a his-
téria de inalagéo de drogas ilicitas que frequentemente envol-
vem manobras de Valsalva (quadro 1).34

Quadro 1. Principais causas de pneumomediastino espon-
taneo na crianga®

Manobra de Valsalva

Tosse, choro, grito, vomitos, hiperpneia (ex. cetoacidose), esforgo
fisico, inalagdo de drogas ilicitas, exposi¢ao a fumos irritantes
Condigcoes médicas

Asma e outras condi¢des que conduzam a hiperinsuflagéo (ex.
fibrose quistica), bronquiolite, tosse convulsa, laringite, convulsoes
Condicoes cirurgicas

Rotura esofagica, inalagéo de corpo estranho

Condicoes iatrogénicas
Extragdo dentaria, manobra Heimlich, provas funcionais respiratdrias

Barotrauma
Mergulho

A associagao com infegdo respiratdria ndo € comum, poden-
do ser mediada pelo aumento da presséo intra-alveolar nas vias
aéreas obstruidas, desencadeado pela manobra de Valsalva
durante a tosse ou pela necrose tecidular resultante da propria
infecdo.*

A dor toracica é o principal sintoma, descrita como lanci-
nante, com irradiacdo para o pescogo e agravamento com a
inspiracdo profunda e mudancas posicionais; esta pode ser
acompanhada por dispneia (possivelmente devido a dor e/ou
patologia pulmonar subjacente) e, mais raramente, disfagia ou
disfonia.®>'" Apesar de menos frequente, o enfisema subcutaneo
(geralmente no hemitérax esquerdo e regido cervical anterior),
€ um sinal bastante especifico, permitindo assumir o diagnosti-
co quando presente."'? A auscultagdo de crepitacdes sincronas
com os batimentos cardiacos (sinal de Hamman) classicamente



descrita como patognoménica, e no entanto pouco frequente
ou dificilmente percetivel."2'2 O ensurdecimento dos sons car-
diacos pode também estar presente. Por outro lado, no PE nao
complicado, o exame fisico pode ndo revelar qualquer alteracao.

O diagnostico é estabelecido pela clinica e confirmado por
Rx e, nos casos duvidosos, por TC?.

A Rx do térax geralmente € o Unico exame auxiliar de diag-
néstico necessario; devera compreender uma imagem postero-
-anterior e de perfil e incluir a area cervical (avaliando a extensao
do enfisema subcutéaneo).* Existem sinais altamente sugestivos
de pneumomediastino, que resumimos no quadro 2.

A TC é um exame mais sensivel, podendo diagnosticar pe-
quenas quantidade de ar mediastinico néo visualizado na Rx -
contudo, esta quantidade infima de ar costuma ser clinicamente
insignificante. Assim, a TC deve ficar reservada para os casos
duvidosos ou se ha suspeita de doenga pulmonar concomitan-
te.* Perante dificuldades no diagnodstico diferencial com pato-
logia cardiaca (nomeadamente pericardite), ecografia cardiaca,
eletrocardiograma e enzimas cardiacas poderao ser um instru-
mento Util. A realizagéo de outros exames devera ser orientada
pela suspeita de fatores subjacentes ou perante outras hipdte-
ses diagndsticas.' Neste caso, poderia ter sido dispensada a
sua realizagao.

O PE néo deixa de ser um diagnostico de exclusao, devendo
pesquisar-se causas secundarias possiveis que representariam
uma maior gravidade." O principal diagndstico diferencial a co-
locar é a perfuragdo esofagica, muito rara na idade pediatrica,
seguindo-se habitualmente a um episddio de vémito violento ou
como complicagdo de um corpo estranho, ou por patologia do
es6fago como esofagite eosinofilica.®

A terapéutica consiste em repouso e analgesia. A oxigenotera-
pia tem sido usada mas provavelmente nao sera necessaria a ndo
ser nos casos severos com insuficiéncia respiratoria.3# O tratamen-

NASCER E CRESCER

revista de pediatria do centro hospitalar do porto
ano 2015, vol XXIV, n.° 4

to instituido incidiu sobre o alivio sintomatico, repouso e evitamen-
to de movimentos associados a manobra de Valsalva, bem como
a antibioticoterapia dirigida a infegao respiratéria diagnosticada.

As complicagdes sdo raras, geralmente relacionadas com a
patologia subjacente. Um pneumotdrax, pneumopericardio ou
pneumoperitoneu podem estar associados, sobretudo nos ca-
sos iatrogénicos ou traumaticos. Excecionalmente, o ar pode
comprimir as vias aéreas superiores originando um sindrome
obstrutivo e este exige intervengao urgente." Estdo ainda descri-
tos casos raros de pneumomediastino de tensdo com compres-
sdo das estruturas vasculares e vias aéreas centrais, a maioria
em doentes que estavam em ventilagdo mecanica apds terem
sofrido pneumomediastino traumatico.®*

Na maioria das vezes, contudo, a evolugéo é favoravel, re-
solvendo espontaneamente em 3 a 15 dias, podendo mesmo
ser paucisintomatica, pelo que alguns casos passardo desper-
cebidos.3*

As recorréncias sao raras (menos que 5% dos casos) e séo
também elas benignas.* A identificacédo de fatores predisponen-
tes deve conduzir a sua corregdo, uma vez que parece légico
pensar que a sua permanéncia facilitara o risco de recorréncias.®

O doente mantera seguimento em consulta (vigilancia clinica
apenas, tendo em conta a apresentac@o ndo complicada do PE),
identificando possiveis recorréncias e reforcando a importancia
da evicgao tabagica.

Os autores pretendem com este caso partilhar a experién-
cia de um diagnostico raro, manifestado por uma apresentagéo
comum (dor toracica) para o qual é necessario um alto nivel de
suspeigdo. A clinica (toracalgia, dispneia e enfisema subcutaneo)
aliada a uma Rx do tdérax sdo habitualmente suficientes para o
diagndstico de PE. O tratamento é sintomaético e a identificacao
e correcao de possiveis fatores desencadeantes € importante na
tentativa de evitar complicacdes e recidivas.

Quadro 2. Sinais radiolégicos de pneumomediastino espontaneo®*

Imagem frontal: linha vertical hipertransparente ao longo do lado esquerdo do coragéo e arco adrtico, mostrando a pleura como uma linha opaca

Imagem de perfil: linha hipertransparente retroesternal, precardiaca, periadrtica e peritraqueal

Sinal do diafragma continuo: interposigéo de ar entre o pericérdio e o diafragma

Sinal do V de Naclerio: duas linhas hipertransparentes em forma de V linear, uma ao longo do bordo esquerdo da aorta e a outra criando o sinal do

diafragma continuo para a esquerda

Sinal “ring around the artery”: hipertransparéncia em redor da artéria pulmonar direita

Sinal da vela: nos lactentes, desvio dos lobos do timo para cima e para fora

Sinais indiretos: enfisema subcutaneo toracico e cervical, pneumopericardio, pneumoperitoneu
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Herpes Zoster num lactente de
trés meses de idade

HERPES ZOSTER IN A 3-MONTH-OLD INFANT

ABSTRACT

Introduction: Herpes Zoster (HZ) is rare in infancy and
results from reactivation of varicella-zoster virus, latent in the
dorsal root ganglia of sensory or cranial nerves after primary
infection (chickenpox).

Case Report: We describe the case of an healthy infant,
three months old, without previous clinical symptoms of
chickenpox, in spite of having contacted with the disease at two
weeks of life. She was hospitalized for vesicular-papular rash
involving unilaterally dermatomes L4 and L5 and was treated
with acyclovir with good clinical outcome.

Conclusion: The immaturity of the immune system and
the interference of maternal antibodies contribute to the
manifestation of HZ in the first year of life. In a previously
healthy child it is not recommended the exclusion of underlying
immunodeficiency or malignant disease.

Keywords: Herpes zoster, varicella-zoster virus, infant
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RESUMO

Introducéao: O Herpes Zoster (HZ) é raro na idade pediatrica
e resulta da reativacao do virus varicella-zoster, latente na raiz
dorsal dos ganglios sensoriais ou dos nervos cranianos, apos
infecé@o primaria (varicela).

Caso Clinico: Descreve-se o caso de uma lactente de trés
meses de idade, previamente saudavel, sem manifestagdes cli-
nicas anteriores de varicela, apesar de contacto com a doenca
as duas semanas de vida. Internada por exantema papulo-vesi-
cular envolvendo de forma unilateral os dermatomos L4 e L5 e
medicada com aciclovir com boa evolugao clinica.

Conclusao: A imaturidade do sistema imunitario e a interfe-
réncia dos anticorpos maternos contribuem para a manifestagao
do HZ no primeiro ano de vida. Numa crianga previamente sau-
davel ndo esta recomendada a exclusao de imunodeficiéncia ou
patologia oncoldgica subjacente.

Palavras-chave: Herpes zoster, virus varicella-zoster, lac-
tente

Nascer e Crescer 2015; 24(4): 179-82
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INTRODUGCAO

O Herpes Zoster (HZ) resulta da reativagéo do virus varicella-
-zoster (VVZ), latente na raiz dorsal dos génglios sensoriais ou
dos nervos cranianos, apoés infecdo primaria (varicela).”® Pode
surgir em criangas imunocompetentes e saudaveis apos exposi-
¢ao ao virus nos periodos intra-uterino e pdés-natal.>*¢

O HZ é raro na idade pediatrica e cursa habitualmente com
menor gravidade que nos adultos.'*® A incidéncia aumenta com
aidade e em estados de imunossupressdo.?®’ A incidéncia ajus-
tada a idade, até aos 14 anos, é de 0,45/1.000 individuos por
ano, sendo cerca de dez vezes superior acima dos 75 anos (4,2-
4,5/1.000 individuos por ano). Na idade pediatrica a incidéncia
€ menor até aos cinco anos (0,2/1.000 individuos por ano) com-
parativamente a adolescéncia (0,63/1.000 individuos por ano).'?
Verifica-se um ligeira predominancia no sexo masculino (1,5:1).2

Clinicamente caracteriza-se por lesées maculo-papulo-ve-
siculares aglomeradas, envolvendo a forma unilateral um a trés
dérmatomos contiguos, sendo os toracicos mais frequentemente
atingidos. Apesar de menos frequente em criancas, pode acom-
panhar-se de dor, prurido ou sensagdo de queimadura.’®467

O aciclovir, quando iniciado precocemente, pode contribuir
para a mais rapida resolucao das lesdes cutaneas e melhoria
das queixas dlgicas."?*8

Dada a raridade desta patologia na infancia, descrevemos
um caso de HZ numa lactente, discutindo fatores de risco, fisio-
patologia, diagnéstico diferencial e terapéutica.

Figura 1. Aglomerados de lesbes papulo-vesiculares numa base
eritematosa, envolvendo os dermatomos L4 e L5, ao terceiro dia
de evolugdo da doenca.
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CASO CLINICO

Lactente de trés meses de idade, sexo feminino, no terceiro dia
de evolugao de doencga caracterizada pelo aparecimento de uma
lesdo maculo-papular eritematosa na face interna do pé esquerdo
e que evoluiu para aglomerados de lesdes papulo-vesiculares com
extensdo a permna homolateral. Sem febre ou outra sintomatologia a
preceder ou a acompanhar a doencga atual. A lactente tinha historia
de contacto as duas semanas de vida com irma com varicela, mas
sem manifestagao clinica da doenca. A mae teve varicela na infancia.

A observacdo destaca-se: bom estado geral, aparentava
desconforto, manifestado por choro aquando da manipulacao
e objetivavam-se lesdes maculo-papulares e vesiculares com
base eritematosa, distribuidas em aglomerados e respeitando
o territdrio de inervacdo dos dérmatomos L4 e L5 (Figura 1). As
lesGes ndo apresentavam exsudado purulento.

Analiticamente ndo apresentava paréametros laboratoriais
sugestivos de infecdo bacteriana e a hemocultura ndo teve
crescimento. O doseamento de imunoglobulinas (Ig) especificas
para o VVZ revelou elevagéo de IgG mas ndo de IgM.

Foi realizada terapéutica com aciclovir (30mg/kg/dia, endo-
venoso, 4x/dia, cinco dias) com melhoria clinica progressiva e
resolugdo completa em trés semanas (Figura 2). Nao se regista-
ram complicagdes ou sequelas.

Posteriormente fez serologias para o virus de imunodeficién-
cia humana (VIH) que foram negativas e o estudo das imunoglo-
bulinas e subpopulagées linfocitarias foi normal. Apds os nove
meses de idade repetiu serologias para VVZ mantendo elevagao
de IgG, sem IgM doseaveis.

DISCUSSAO

O HZ é raro no primeiro ano de vida, podendo surgir em
criangas imunocompetentes e saudaveis expostas ao VVZ nos
periodos intra-uterino ou pds-natal.>*¢ A exposicdo durante o
primeiro ano de vida constitui fator de risco para desenvolver
HZ durante a infancia, sobretudo se varicela materna durante a
gestacado.>*¢ Neste contexto a incidéncia de HZ é de 4,1/1.000
individuos por ano, comparando com os 0,45/1.000 individuos
por ano naqueles que tém varicela apds o primeiro ano de vida."”

Figura 2. Resolugdo completa das lesdes papulo-vesiculares
um més apés Herpes Zoster.



Durante a gestacdo, uma méae imune para o VVZ, transfere
passivamente os anticorpos IgG maternos, através da placen-
ta, para o feto. Este facto modifica a historia natural da infegéo
primaria e pode condicionar no lactente até aos seis meses de
idade uma forma subclinica de varicela, sem as tipicas lesdes
cuténeas (2% dos lactentes)."* No caso relatado, a lactente
manifestou HZ aos trés meses, sem clinica prévia de varicela,
apesar do contacto as duas semanas de vida com uma irma
com a doenca.

Permanece controversa a importancia da imunidade celular
e humoral na reativacgéo virica. Considera-se que a imunidade
celular tem um papel preponderante, que podera estar relacio-
nado com a disseminacao intracelular do virus. Admite-se que
uma diminuicdo transitéria da imunidade celular para o VVZ,
como a causada por uma infecdo viral inaparente, seja neces-
sdria, mas nao suficiente, para o desenvolvimento de HZ."26 A
imaturidade imunolégica do lactente parece constituir um outro
fator significativo.'?

Pacientes imunocomprometidos, nomeadamente com pa-
tologia maligna, défices de imunidade celular, transplantados,
infetados com VIH e sob corticoterapia em doses elevadas,
apresentam risco aumentado de desenvolver HZ, assim como
de formas mais graves de doenca.®

Neste caso verificou-se, inicialmente, o aparecimento de
uma lesdo maculo-papular eritematosa na face interna do pé
esquerdo. Nesta fase da doenca pode ser dificil o diagnos-
tico diferencial com picada de inseto, eventualmente com
sobreinfeccdo bacteriana (impétigo). Posteriormente surgiu a
caracteristica erupcao cuténea papulo-vesicular de base eri-
tematosa, formando aglomerados e distribuindo-se, de forma
unilateral, ao longo do territério de enervacao de dois dérma-
tomos (L4 e L5)."#487 Contrariamente ao caso clinico descrito,
os dérmatomos toracicos, cervicais e cranianos sdo os mais
frequentemente atingidos.'*¢ A gravidade clinica e os sinto-
mas de dor, prurido ou sensacdo de queimadura sdo menos
frequentes na idade pediatrica comparativamente aos adul-
tos."*® No nosso caso clinico, a lactente manifestava apenas
desconforto a manipulagdo, embora com um ndmero consi-
deravel de lesdes.

A sobreinfecgdo da pele por Staphylococcus aureus ou
Streptococcus beta-hemolitico do grupo A constitui a complica-
¢do mais frequente do HZ.'3¢ No caso descrito ndo se verificou
qualquer complicacéo.

O diagnostico baseou-se no contexto epidemioldgico de
contacto com a doenga, assim como nas caracteristicas clini-
cas descritas acima. O doseamento serolégico das IgG para
0 VVZ estava elevado ao contrario das IgM, o que poderia ser
explicado apenas pela transferéncia dos anticorpos maternos
que passivamente atravessaram a placenta para o feto duran-
te a gravidez e que habitualmente sdo detetaveis apenas nos
primeiros meses de idade, habitualmente até aos seis a nove
meses de vida."#%° No entanto, a repeticdo das serologias apds
os nove meses de idade teve um resultado sobreponivel, permi-
tindo admitir que tera havido infeg@o primaria, muito provavel-
mente subclinica, da lactente.
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Nos casos duvidosos pode ser realizado o diagndstico la-
boratorial por cultura viral e detecdo de antigénios virais por
imunofluorescéncia ou por amplificagdo de acidos nucleicos do
virus varicella-zoster pela técnica de polymerase chain reaction
(PCR). As técnicas referidas séo facilitadas pelo facil acesso ao
virus nas lesdes cutaneas."®

Dado o curso benigno e autolimitado do HZ, a terapéutica
antiviral ndo esta recomendada, por rotina, em criancas sau-
daveis, devendo limitar-se aos casos com lesdes cutaneas
moderadas a graves, dor intensa ou envolvimento dos pares
cranianos.™*8 O inicio precoce, antes das 72 horas de doenca,
contribui para diminuicdo da formagéo de vesiculas, resolugéo
mais rapida das mesmas e melhoria do desconforto, dor e sen-
sacdo de queimadura.’ Recomenda-se aciclovir oral (40-60mg/
kg/dia) ou endovenoso (30mg/kg/dia) durante 5-10 dias ou até
dois dias sem aparecimento de novas lesdes cutaneas.?® A te-
rapéutica instituida neste caso podera ser questionada, mas a
idade da lactente, a sensacdo de desconforto e o numero de
lesbes cuténeas podera justifica-lo. Admite-se que o aciclovir
tenha contribuido para a rapida melhoria verificada.

Tratando-se do primeiro episodio de HZ numa crianga sau-
davel ndo esta recomendada a realizagdo de investigacdo de
imunodeficiéncia subjacente.’®

O HZ é raro no lactente, sendo essencial um elevado grau
de suspeicdo perante um exantema papulo-vesicular, principal-
mente na auséncia de histéria prévia de varicela. A imaturidade
do sistema imunitario do lactente e a interferéncia dos anticor-
pos maternos contribuem para a manifestacdo do HZ infantil.
Numa crianca previamente saudavel ndo esta recomendada a
exclusdo de imunodeficiéncia ou patologia oncolégica subja-
cente.
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Caso dermatoldgico

Sandrina Carvalho', Susana Machado"" Manuela Selores™"

Menina de 7 anos, sem antecedentes médicos pessoais ou Qual o seu diagnéstico?
familiares de relevo, é avaliada por uma erupgao cutanea assin-
tomatica dos membros inferiores com 2 meses de evolugao. Ao
exame objetivo observavam-se multiplas placas eritematosas
arredondadas de 2 a 5cm, com centro mais claro e bordos ele-
vados dispersas pelos membros inferiores (Figura 1).

L ﬂ

Figura 1. Mdltiplas placas eritematosas em anel com 2-3 cm disper-
sas de forma simétrica pela face posterior de ambas as coxas (A).
Placa eritematosa anelar de 5cm com centro mais claro e deprimido
ao nivel do joelho esquerdo (B).

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

! Servico de Dermatologia e Unidade de Investigagdo em Dermatologia,
Centro Hospitalar do Porto. 4099-001 Porto, Portugal
susanamimachado@gmail.com; dermat@sapo.pt

" Instituto de Ciéncias Biomédicas Abel Salazar, Universidade do Porto.
4050-313 Porto, Portugal.
susanamimachado@gmail.com; dermat@sapo.pto
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DIAGNOSTICO
Granuloma anular

COMENTARIOS

O granuloma anular (GA) € uma dermatose idiopatica com
padrao morfoldgico caracteristico mais comumente observado
em doentes jovens do sexo feminino. Trauma, exposigao solar,
farmacos, infegdes, diabetes, patologia tiroideia e neoplasias
tém sido relatados como potenciais fatores desencadeantes.

Clinicamente, caracteriza-se por placas eritematosas em
anel cujo centro se encontra deprimido em relagéo a periferia. O
dorso das méos e dos pés correspondem as localizagdes mais
tipicamente atingidas. As lesGes sdo assintomaticas com reso-
lucdo espontanea apds semanas, meses ou anos.

Para além da forma cléssica de GA, existem multiplas va-
riantes: papulas/ placas anulares dispersas de forma simétrica
pelo tronco, membros superiores e inferiores (GA disseminado),
nédulos subcutaneos indolores de consisténcia eldstica a pal-
pacdo (GA subcutaneo) e menos frequentemente, papulas um-
bilicadas ulceradas com crosta que deixam cicatrizes deprimi-
das (GA perfurante).

O diagnostico € clinico nas formas tipicas. Em caso de duvi-
da diagnostica, a confirmacéo efetua-se por exame histopatold-
gico no qual se observa degenerescéncia do colagénio, infiltra-
do linfocitario perivascular e granulomas linfo-histiocitarios em
palicada rodeando areas com mucina.

Devido a sua natureza benigna e autolimitada, uma atitude
expectante poderd ser adotada em formas circunscritas e as-
sintomaticas de GA. Corticoterapia topica ou intralesional sdo
opcoes eficazes para tratamento local. Outras terapéuticas
incluem: crioterapia, laserterapia, fototerapia, isotretinoina ou
hidroxicloroquina oral. As recorréncias sao frequentemente ob-
servadas.

Palavras-chave: granuloma anular, dermatose, crianca.

ABSTRACT

Granuloma annulare represents a benign idiopathic inflam-
matory and self-limiting dermatosis with characteristic clinical
and histopathological pattern that justify its designation. It is
characterized by annular or arciform erythematous plaques, pre-
ferably affecting the extensor surface of upper and lower limbs
of younger patients. There are four main variants of granuloma
annulare: localized, generalized, subcutaneous and perforating.
In childhood, localized and subcutaneous forms are most com-
monly observed. We describe the case of a seven-year-old girl
with localized granuloma annulare.

Key-words: Granuloma annulare, dermatosis, childhood.
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Caso estomatoldgico

Crianca do sexo masculino, com 9 anos de idade que foi
enviada a nossa consulta devido a tumefagdo progressiva na
mandibula a direita, ocasionalmente dolorosa, que ndo desapa-
receu com o uso de varios antibioticos.

Antecedentes pessoais irrelevantes.

Ao exame objetivo apresentava:

- abaulamento das corticais 4° quadrante, mole, depressivel,
sem fistulas e dolorosa;

- sem cadries dentarias;

- sem gengivite;

Realizou Ortopantomografia (OPG) que revelou volumosa
imagem radiolucente, com o dente 45 no seu interior.

Figura 1.

! Servico de Maxilo- Facial e Estomatologia, Unidade Pediatrica,
Centro Hospitalar do Porto. 4099-001 Porto, Portugal.
joseamorim.dia@chporto.min-saude.pt

José M. S. Amorim'

Realizou tomografia axial computorizada mandibular para
avaliacdo correta dos limites, e dimensdes da imagem, e locali-
zagao do canal do nervo dentario inferior (Fig.1)

Face ao descrito:

Qual o seu diagnostico?
Qual a sua atitude?
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DIAGNOSTICO
Quisto odontogénico dentigero

COMENTARIOS

O quisto odontogénico dentigero define-se, radiologicamen-
te, como uma imagem radiolucente associada a um dente incluso.

Deve-se suspeitar e despistar esta situagéo clinica através
da realizagcao de uma OPG, sempre que um dente ndo faz a sua
apari¢cdo na arcada dentaria no tempo esperado ou quando um
“abcesso” ndo desaparece com as medidas usuais.

Estes quistos raramente surgem na denticdo decidua, e es-
téo frequentemente associados aos dentes com incluséo mais
frequentemente, como os sisos ou 0s caninos maxilares.

A sua incidéncia é mais frequente no sexo masculino, e ndo
tem predilecéo por etnias.

O tratamento é sempre cirlrgico e consiste na enucleacdo
quistica, bem como a extracdo do dente incluso responsavel
(operado dia 22-10-2015). Por vezes procede-se a marsupiali-
zacgao do quisto para diminuir as suas dimensdes antes de se
proceder a sua enucleagao.

O prognostico € bom uma vez que raramente ocorre reci-
diva. Nos quistos de grande dimensdo, como o actual, o risco
maior no pos-operatorio é o de fractura mandibular.

Os quistos odontogénicos dividem-se em 2 grandes grupos:

- quistos de desenvolvimento

- quistos inflamatdrios

No grupo dos quistos de desenvolvimento destacam-se os
quistos dentigeros, devido a da sua relativa frequéncia, uma vez
que estdo sempre associados a um dente incluso, sendo esta
situacdo clinica muito frequente.

Palavras-chave: Quisto odontogénico dentigero, imagem
radiolucente, enucleagdo quistica, nervo dentario inferior.

Nascer e Crescer 2015; 24(4): 185-86
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ABSTRACT

A 9-year-old child was referred to Pediatric Dentistry Consul-
tation due to a painful mandibular swelling, with slow growth and
not responding to antibiothicotherapy.

Physical examination showed mandibular swelling in the 4th
quarter, with lush bulging of the vestibular cortical bone.

The imaging study (dental orthopantomography and mandi-
bular CT) revealed radiolucent image, which stretched from al-
veolar crest to the basic board, where was placed the tooth 45.

The diagnosis of dentigerous cyst was made.

Treatment consisted of excision of the cyst along with the
extraction of the associated tooth, without inferior dental nerve
injury.

Keywords: Odontogenic cyst dentigerous, Radiolucent
image, cystic enucleation, Inferior dental nerve
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REFERENCES
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bers, in order from the first citation.

- Sequencial references must be made indicating only the first and
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articles.
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name and initials of the editors, title of book preceded by ‘In’,
number of edition, city and name of publisher, year of publication,
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TABLES AND FIGURES

- All illustrations should be in digital format of high quality.

- Each table and figure should be numbered in sequence, by Ara-
bic numerals, in the order in which they are referenced in the text. They
should each have their own page and bear an explanatory title and caption
when necessary.
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- If the illustration has appeared in or has been adapted from copyri-
ghted material, include full credit to the original source in the legend and
provide an authorization if necessary.

- Any patient photograph or complementary exam should have pa-
tients’ identities obscured and publication should have been authorized by
the patient or legal guardian.

- The total number of figures or tables must not exceed eight for
original articles and five for case reports. Figures or tables in colour, or
those in excess of the specified numbers, will be published at the authors’
expense in the paper version.
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MODIFICATIONS AND REVISIONS

If the paper is accepted subject to modifications, these must be sub-
mitted within fifteen days of notification.
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with an indication of the time limit for revisions, which will depend on the
Journal’s publishing schedule.

Failure to comply with this deadline will mean that the authors’
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