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Newborn Individualized Developmental
Care and Assessment Program
(NIDCAP)

Hercilia Guimaraes'

Para nos situarmos nesta filosofia de cuidados gostava que me acompanhassem
numa rapida viagem através dos tempos desde que o prematuro comeca a ser cuidado.
E estou a reportar-me a meados do século XIX; inicio do século XX, quando surgiram as
primeiras incubadoras. Nessa época os recém-nascidos eram colocados nas incuba-
doras, separados dos pais e familias e em dias especiais faziam-se exposi¢oes para o
publico, como é do conhecimento dos profissionais da perinatologia.

Provavelmente alguns de nds recordam esta época em que os bebés deixaram de
nascer em casa, rodeados de todo o carinho da familia, para nascerem nos hospitais
e, se necessario, serem tratados em unidades de neonatologia, em que os pais unica-
mente visitavam os seus filho. Foi o inicio da separagédo do recém-nascido da familia.

Eram unidades bem diferentes das actuais. Hoje apesar da alta sofisticagdo dos
cuidados intensivos neonatais, estas unidades permitem a presenga, acompanhamento
e parceria dos pais nos cuidados didrios ao bebé, assistindo-se a um maior envol-
vimentodos da familia, com crescente participacdo dos pais nos cuidados aos seus
filhos, a partir da segunda metade do século XX.

E assim chegamos aos cuidados centrados no desenvolvimento e na familia repre-
sentado neste diagrama, que coloca o bebé e a familia no centro dos cuidados.

Neste Sistema de Cuidar o Bebé estéo incluidos os profissionais e a comunidade,
com especial relevo para as associagoes de pais. Temos em Portugal duas associa-
¢oes de pais prematuros (XXS e a Pais Prematuros) que tém feito um excelente trabalho
em Portugal, e que fazem parte da EFCNI (European Foundation for the Care of the
Newborn), associagdo que congrega todas as associagbes de pais dos varios paises
e que em colaboragdo com as sociedades cientificas internacionais tém, igualmente
como objetivo melhorar a qualidade da assisténcia perinatal nos paises europeus, e
actualmente mesmo para além da Europa. Integram-na também peritos profissionais de
Neonatologia. A sua presidente é Silke Mader uma mae de um bebé prematuro e tam-
bém membro do conselho de administragdo da Federagéo Internacional de NIDCAP.

Comunidade
Associagdes
de Pais

Profissionais

Famila

Mae/Pai

Pré-termo
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E entdo em que consiste este programa, esta nova filosofia de cuidados?

O NIDCAP ¢ uma forma integrada e holistica dos cuidados de desenvolvimento
centrados no doente e na familia. S&o também chamados cuidados individualizados
para o desenvolvimento, e por isso ndo obedecem a um protocolo, mas sim a linhas
de orientacdo para cada recém-nascido. Sabemos que o que funciona bem para um
bebé pode ndo funcionar para outro, e o que hoje se adequa a um bebé, pode no dia
seguinte ndo se adequar.

Os profissionais devem a cada momento saber interpretar os sinais dos recém-
-nascidos para orientar os cuidados, sendo fundamental a formagao dos mesmos nesta
area do conhecimento, dado que a observacdo cuidada € a chave para entender o
comportamento do bebé, conduzindo a correcta adequagao dos cuidados aos sinais
que ele apresenta.

No utero o feto espera e recebe estimulos cutaneos e quimicos do liquido amnioti-
co, o Utero ajuda o feto a manter a sua postura fetal, o saco e liqguidos amnidticos facili-
tam o desenvolvimento motor e o feto tem movimentos mais suaves e mais modulados.
Também o ritmo circadiano e o estado emocional da mée influenciam o comportamento
do feto.

Apo6s o0 nascimento, os prematuros, principalmente os grandes prematuros, es-
tdo sujeitos a desafios inesperados para o seu cérebro imaturo durante este periodo
extremamente vulneravel do desenvolvimento cerebral. As experiéncia sensoriais nas
unidades de cuidados intensivos séo muito negativas para o desenvolvimento cere-
bral, nomeadamente no que se refere ao ambiente (exposicdo a luz, ao ruido) e as
intervencgdes, que frequentemente sdo dolorosas, factos que se associam a diminuicéo
das experiéncias positivas, que perderam com o nascimento prematuro. Todos estes
conhecimentos devem ser tidos em conta diariamente pelos profissionais de saide que
cuidam estes recém-nascidos nas unidades.

O papel do NIDCAP ¢é minimizar o impacto no cérebro imaturo de todas estas in-
fluécias negativas, e, a0 mesmo tempo, promovendo ou facilitando os aspectos que o
influenciam favoravelmente, poder melhorar o desenvolvimento do cérebro e conse-
quentemente os resultados a médio e longo prazo.

O respeito pelo recém-nascido e familia, na sua diversidade, salientando os pontos
fortes, ser honesto nas informagdes, colaborar com a familia em todos os aspectos
que ela necessitar, favorecer o aleitamento materno, o contacto pele com pele e a
parceria de cuidados, promover semindrios de educacdo para pais e familia, facilitar
as atividades de apoio de pais para pais, a presenca ilimitada dos pais nas unidades, a
participag@o dos pais nos cuidados e na tomada de deciséo, a participagcio nas visitas
médicas, a transicdo para a alta e os cuidados no domicilio, o apoio de populagdes
especificas, nomeadamente familias rurais, estrangeiros e maes adolescentes, os cui-
dados paliativos e, por fim, o acompanhamento no luto, sdo aspectos que integram a
filosofia NIDCAP.

Com a adopgéo de estratégias baseadas em NIDCAP que reduzem o stress é pos-
sivel minimizar a dor de forma n&o farmacoldgica.

Estudos recentes mostram diminuicdo no tempo de internamento dos recém-nas-
cidos cuidados com esta metodologia, bem como uma melhoria do progndstico neuro-
l6gico dos prematuros aos 18 meses e na idade escolar, que receberam precocemente
cuidados individualizados e de suporte ao seu desenvolvimento.

A diminui¢do da natalidade e 0 aumento da prematuridade sdo uma realidade a qual
néo podemos fugir, pelo que sendo assim, a formagéo dos profissionais de neonatolo-
gia nesta filosofia de cuidar parece-nos cada vez mais oportuna e necessaria.

Hoje em dia acreditamos que esta forma de cuidar deve ser optimizada nas unida-
des de cuidados intensivos neonatais, reconhecendo que cada recém-nascido € um
ser humano integrado numa familia. O papel da equipa médica torna-se assim mais
complexo e desafiador, mas muito mais gratificante.

Atualmente esta filosofia de cuidados constitui uma forma de marketing para as
instituicoes hospitalares, que a adotam.

100 | editorial
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O sucesso desta filosofia, com uma abordagem multidisciplinar, no cuidado de re-
cém-nascidos internados em cuidados intensivos é essencial para o desenvolvimento
dessas criangas, motivo pelo qual o Servigo de Neonatologia do Centro Hospitalar Sdo
Jodo iniciou a sua implementagcao em 2003, e em 1 de Abril de 2015 abriu o 1° Centro
de formacao de NIDCAP em Portugal, o Sdo Jodo NIDCAP Training Center.

Com a abertura deste centro, o 11° Centro de Formacdo de NIDCAP na Europa, o
servigo pretende garantir a formagé&o interna a todos os profissionais, para que todos
os recém-nascidos admitidos no servico possam beneficiar deste programa, bem como
dar formagéo aos profissionais de outros servicos de neonatologia que o pretendam,
quer em Portugal quer no estrangeiro, nomeadamente nos paises de lingua portuguesa.

Nascer e Crescer 2015; 24(3):99-102
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Anafilaxia e alergia alimentar:
O resultado de uma intervencao na comunidade

Helena Ferreira', Carla Ferreira, Armandina Costa!, Alberto Silva', Cldudia Pedrosa"

ANAPHYLAXIS AND FOOD ALLERGY: THE RESULT OF AN
INTERVENTION IN THE COMMUNITY

ABSTRACT

Introduction and Objective: Since anaphylaxis is a life-
threatening medical emergency if not treated, community
awareness is important. The objective of this study was to
assess the effectiveness of a workshop about basic concepts
on food allergy and anaphylaxis in schools and nurseries,
aimed to develop in the staff adequate knowledge and timely
management of this clinical conditions.

Methods: Between December of 2013 and March of 2014
we visited six schools attended by children who suffered food
anaphylaxis followed in the Pediatric Clinic of Allergic Diseases.
A questionnaire, approved by the Portuguese Society of
Allergology, was applied before and after the workshop on food
allergy and anaphylaxis. A score was calculated according to the
number of correct answers. Each correct answer corresponded
to one point, maximal score: eight. Descriptive and frequency
study and Student t test were used to analyze data, using
SPSS Statistics version 20.

Results: Seventy-seven school employers participated in
the sessions, of whom 51 were evaluated before and after the
theoretical session. Regarding the results before the meeting, it
was found that 98% of the participants knew that anaphylaxis is
a life-threatening emergency and that even very small amounts
of the allergen can trigger an anaphylactic reaction. Only 55%
recognized the symptoms of anaphylaxis or knew how to
properly use an epinephrine autoinjector, and 24% had never
heard of epinephrine autoinjector. The average score before and
after the sessions was 6.3/8 and 7.5/8 respectively (p<0.001).
Recognition of symptoms and treatment of anaphylaxis were the
topics that had a higher increase in the calculated score. All the
participants were motivated to receive regular training.

! Servico de Pediatria, Centro Hospitalar do Alto Ave - Unidade de
Guimaraes. 4835-044 Guimaraes, Portugal.
helena-of@hotmail.com; carlamf85@hotmail.com;
armandinapf@gmail.com; agcosta40@hotmail.com

' Servigo de Pediatria, Centro Hospitalar de Vila Nova de Gaia/Espinho.
4434-502 Vila Nova Gaia, Portugal.
claudiampedrosa@yahoo.com

Conclusion: This study demonstrates that half of the staff
caring for children with anaphylaxis could not properly recognize
or treat an anaphylactic reaction. The educational workshop was
apparently effective in the awareness of this condition. In spite
of the study limitations (the size of the sample), our results point
out the effectiveness of this kind of intervention to disseminate
knowledge on a potentially fatal condition, as well as the need of
a regular educational program in the community.

Keywords: anaphylaxis, epinephrine, food allergy

RESUMO

Introducdo e Objectivos: A anafilaxia é uma emergén-
cia médica potencialmente fatal quando ndo tratada, sendo
importante a disseminagao do conhecimento desta entidade na
comunidade. O objectivo deste trabalho foi avaliar os resultados
da implementacdo de uma acc¢éo de formagao sobre conceitos
bésicos de alergia alimentar e anafilaxia, dirigida a funcionarios
de escolas e infantarios, pretendendo-se desenvolver a sua
capacidade em reconhecer a situacgao clinica e intervir correcta
e precocemente.

Métodos: Entre Dezembro de 2013 e Margo de 2014 foram
visitadas seis instituicdes frequentadas por criangas seguidas
na Consulta de Pediatria por anafilaxia alimentar. Foram recru-
tados funcionarios das instituicdes e aplicado um questionario
antes e depois da sessao tedrico-pratica sobre alergia alimentar
e anafilaxia. Este questionario foi aprovado para ser usado neste
projeto pela Sociedade Portuguesa de Alergologia Pediatrica.
Para avaliagdo da pontuacdo global dos conhecimentos cada
resposta correta foi cotada com um ponto, sendo que a pon-
tuagdo maxima era de oito pontos. O estudo estatistico incluiu
analise descritiva, calculo de frequéncias e estudo comparativo
através do teste t de Student. O tratamento estatistico foi efe-
tuado com recurso a software estatistico (SPSS Statistics ver-
séo 20).

Resultados: Participaram na formagao 77 funcionarios, dos
quais 51 foram avaliados antes e depois da sessdo teodrica.
Relativamente aos resultados antes da sessao, verificou-se que
98% dos inquiridos sabiam que a anafilaxia € uma emergéncia
médica potencialmente fatal e que mesmo quantidades muito
pequenas do alergénio podem provocar uma reagao anafilatica.
Apenas 55% sabia reconhecer os sintomas de uma reagéo ana-
filatica e o uso adequado do auto injetor da adrenalina, sendo
que 24% nunca tinham ouvido falar deste. A pontuagdo média
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antes e depois das sessoes foi de 6.3/8 e 7.5/8 respetivamente
(p<0.001). O reconhecimento dos sintomas e tratamento da
anafilaxia foram os topicos responsaveis pelo maior aumento do
score apos formagéo. Todos os participantes se disponibiliza-
ram para receber formagdes periddicas.

Conclusao: Este trabalho demonstrou que metade das pes-
soas que lidam com criangas com antecedentes de anafilaxia
ndo sabem reconhecer nem atuar perante esta. A formacgéao dos
funcionarios parece ter tido um impacto positivo na aquisigao de
nogdes basicas de alergia alimentar e anafilaxia, uma vez que se
verificou um aumento significativo no conhecimento deste tema.
Apesar das limitagdes do estudo dado o tamanho da amostra, a
implementagéo desta formagéo mostrou ser um instrumento efi-
caz na capacitagio desta populagdo para a abordagem de uma
situacdo, potencialmente fatal. Salienta-se ainda a necessidade
deste tipo de intervencdo de um modo regular na comunidade.

Palavras-chave: adrenalina, alergia alimentar, anafilaxia

Nascer e Crescer 2015; 24(3):103-7

INTRODUCAO

A alergia alimentar é uma realidade crescente em Pediatria.'?
Estima-se que cerca de dois por cento da populagéo geral e seis
a oito por cento da populagdo em idade pediatrica tem antece-
dentes de alergia alimentar, sendo a sua prevaléncia maior nos
primeiros anos de vida.™* No entanto, pensa-se que a prevalén-
cia esteja subestimada, uma vez que esta reagdo nem sempre
é diagnosticada e/ou reportada pelos profissionais de satude.>®

A alergia alimentar ocorre devido a uma reagdo imunoldgica
apds contacto (ingestdo, cuténeo, inalagdo) com um alimento/
aditivo alimentar que contenha o alergénio.? Esta reagao imuno-
l6gica pode ser classificada em IgE mediada (sintomas ocorrem
minutos a duas horas apds o contacto com o alergénio) e ndo
IgE mediada.?4 Clinicamente pode manifestar-se de diversas
formas e graus de gravidade, sendo os sistemas organicos mais
frequentemente envolvidos 0 mucocutaneo (urticaria, angioede-
ma, prurido, eritema), respiratorio (esternutos, rinorreia, tosse,
dispneia, pieira, dor toracica), gastrointestinal (nauseas, vémitos,
diarreia, dor abdominal) e cardiovascular (tonturas, hipotensao,
sincope)."?*5

A anafilaxia representa a forma mais grave de alergia ali-
mentar.” Clinicamente a anafilaxia pode manifestar-se de for-
mas diversas, sendo que o seu diagnostico nem sempre é facil
e evidente.® Para o diagndstico de anafilaxia é necessario que
haja envolvimento de pelo menos dois sistemas orgéanicos (Ta-
bela 1)."%% Na maioria das vezes (80-90%) caracteriza-se por
sintomas mucocutaneos, associados a um ou mais sintomas
de outros sistemas (respiratdrio, gastrointestinal, cardiovas-
cular).>%%-1" O diagnéstico tardio associa-se a uma maior taxa
de mortalidade.®'® A melhor forma de prevengéo da anafilaxia
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€ a eviccao do alergénio, no entanto, tal nem sempre é possi-
vel, acontecendo reagdes acidentais. Deste modo, sempre que
ocorre um contacto com o alergénio é fundamental reconhecer
os sintomas iniciais da reagdo alérgica e atuar de imediato. A
adrenalina intramuscular constitui o fArmaco de primeira linha
para os casos de anafilaxia.2®#%1"12 Uma vez que a anafilaxia é
uma patologia potencialmente fatal se ndo for reconhecida e ra-
pidamente tratada, torna-se fundamental o ensino dos doentes
e das pessoas que contactam com estes, de modo a aprende-
rem a reconhecer precocemente os sinais/sintomas da anafila-
xia e a usar corretamente a caneta de adrenalina.™

A partir do projeto denominado “Programa de formacgéo e
prevencao da anafilaxia alimentar nas escolas”, que € um pro-
jeto inter-hospitalar que envolve alguns hospitais nacionais e
que tem o apoio da Sociedade Portuguesa de Alergologia Pedia-
trica (SPAP), realizamos formagdes nas escolas e infantérios. E
finalidade do programa formar os funciondrios, que contactam
com criangas com risco de anafilaxia, quanto a procedimentos
corretos e intervengéo precoce. O objectivo do estudo foi ava-
liar os resultados da implementacédo desta ac¢do de formagéo
no desenvolvimento da capacidade dos funcionarios relativa ao
reconhecimento desta situagéo clinica e actuagdo adequada.

Tabela 1 - Critérios de diagndstico para anafilaxia. Adaptado da
Norma n.° 014/2012, de 16/12/2012, da Direcao Geral da Saude

Critérios de diagnéstico da anafilaxia
(pelo menos 1 dos seguintes critérios)

o Inicio stbito (minutos a algumas horas) com envolvimento da pele e/ou
mucosas (urticaria, eritema ou prurido generalizado, edema dos labios, da
lingua ou da Gvula) e pelo menos um dos seguintes:

1) compromisso respiratério: dispneia, sibilancia/broncospasmo, estridor,
diminui¢ao do DEMI/PEF, hipoxémia

2) hipotens@o ou sintomas associados de disfuncéo de drgao terminal —
hipotonia, sincope, incontinéncia

o Qcorréncia de 2 ou mais dos seguintes, de forma subita, apds exposicéo

a um alergénio provavel para o doente (minutos a algumas horas depois):

1) envolvimento da pele e/ou mucosas: urticaria, eritema ou prurido genera-
lizado, edema dos labios, da lingua ou da Gvula

2) compromisso respiratério: dispneia, sibilancia/broncospasmo, estridor,
diminuigo do DEMI/PEF, hipoxémia

3) hipotenséo ou sintomas associados de disfuncéo de drgao terminal —
hipotonia, sincope, incontinéncia

4) sintomas gastrointestinais subitos: célica abdominal, vdmitos

o Hipotensdo apds exposi¢cdo a um alergénio conhecido para aquele doente
(minutos a algumas horas):
1) lactentes e criangas: PA sistdlica reduzida ou diminuigdo da PA sistélica
superior a 30%
2) adultos: PA sistdlica inferior a 90 mmHg ou diminuicéo do valor basal do
doente superior a 30%

DEMI — débito expiratdrio maximo instantaneo; PA — pressao arterial
PA sistdlica reduzida define-se como:

- <70 mmHg se < 1 ano;

- < [70 mmHg+(2xidade)] se 1 a 10 anos

- <90 mmHg se 11 a 17 anos




MATERIAL E METODOS

Estudo populacional, observacional e transversal que decor-
reu entre Dezembro de 2013 e Margo de 2014.

Na Consulta de Pediatria Doengas Alérgicas do Centro Hos-
pitalar do Alto Ave — Unidade de Guimaraes, foram selecionadas
todas as criangas (total de 6 criangas) com antecedentes de
anafilaxia por alergia alimentar (ovo, proteinas do leite de vaca,
Kiwi, amendoim). A visita aos infantarios/escolas destas criancas
foi realizada apds consentimento parental e apos os estabele-
cimentos de ensino disponibilizarem os funcionarios (professo-
res, auxiliares, cozinheiros e outros funcionarios escolares que
contactam com as criangas) para se proceder a formagéo. Foi
realizada uma sessao tedrico-pratica sobre conceitos basicos de
alergia alimentar e anafilaxia. Antes e apds a sessao foi entregue
um questiondrio de avaliagdo de conhecimentos. Este questio-
ndrio ndo esta validado mas foi aprovado para ser usado nes-
te projeto pela SPAP. Para avaliagdo da pontuacdo global dos
conhecimentos cada resposta correta foi cotada com um ponto,
sendo que a pontuagdo maxima era de oito pontos. Sempre que
as respostas dadas eram incompreensiveis, foram excluidas da
base de dados. A populagdo do estudo corresponde a todos os
funcionarios que aceitaram receber formacéo e ser submetidos a
avaliagdo dos conhecimentos pré-concebidos e adquiridos apds
a formac&o. Foram excluidos do estudo os funcionarios que néo
demonstraram interesse em receber formacao.

As varidveis quantitativas recolhidas neste estudo foram
submetidas a uma andlise descritiva, através do célculo de mé-
dias e desvio-padrdo. Relativamente as varidveis qualitativas fo-
ram analisadas através do calculo de frequéncias.

Para o estudo comparativo dos resultados globais antes e
apos a sessdo tedrico-pratica recorreu-se ao teste t-student.
O tratamento estatistico foi efetuado com recurso a software
estatistico (SPSS Statistics verséo 20), sendo que um valor de
p igual ou inferior a 0.05 foi considerado estatisticamente sig-
nificativo.

RESULTADOS

No total dos seis infantérios e escolas visitadas receberam
formacéo sobre alergia alimentar e anafilaxia 77 funcionarios,
dos quais 51 preencheram um questionario de avaliagéo de
conhecimento antes e imediatamente apds a sesséo tedrico-
-pratica exposta.

O questionario entregue era constituido por dez questdes,
das quais oito eram de avaliagdo de conhecimento (questdes
1,2,3,4,5,6,8,9) e duas (questdes 7 e 10) eram de opinido pes-
soal acerca da qualidade e pertinéncia da sessao apresentada
(Figura 1).

No grafico 1 encontra-se discriminada a taxa de respostas
certas e erradas, para cada uma das questdes, antes de apre-
sentada a sessao tedrica. Pela analise do grafico 1 verifica-se
que 98% dos inquiridos acertaram nas questbes 1 e 6, reco-
nhecendo a anafilaxia como uma emergéncia médica poten-
cialmente fatal (questao 1) e que mesmo quantidades minimas
do alergénio podem despoletar uma reagédo anafilatica (ques-
téo 6). Constatou-se também que 92% dos formandos sabiam
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Figura 1 - Exemplar do questionario entregue aos funcionarios
das escolas/instituicdes antes e depois da sesséo tedrico-pratica

Questionario elaborado no ambito da sessao
“Anafilaxia - como reconhecer e atuar”

1. Aanafilaxia é...
a. Uma emergéncia médica, potencialmente fatal
b. E uma situacéo que ndo condiciona quaisquer riscos para a satide

2. Qual dos seguintes PODE corresponder a um sintoma de anafilaxia?
a. Urticaria generalizada (agravamento progressivo e rapido das man-
chas)
b. Dificuldade em engolir e respirar
¢. Dificuldade em falar, rouquidao
d. Fraqueza subita ou desmaio
e. Todos os anteriores

3. Em caso de anafilaxia deve chamar 0 112.
a. Verdadeiro
b. Falso

4. Qual dos seguintes NAO provoca uma reacdo alérgica ou de anafilaxia

numa pessoa com alergia alimentar?

a. Partilhar uma garrafa de dgua com uma pessoa que ingeriu recente-
mente o0 alimento ao qual é alérgico

b. Comer algo que inclua o alimento ao qual ¢ alérgico

c. Comer batatas (por exemplo) confecionadas no mesmo dleo utilizado
para cozinhar o alimento ao qual € alérgico

d. Comer algo que contactou durante segundos com o alimento ao qual
¢ alérgico

e. Todos os anteriores podem provocar uma reagéo alérgica

5. Numa alergia alimentar, a anafilaxia pode ser provocada por:
a. Ingestdo do alimento
b. Inalagéo do alimento
¢. Contacto da pele com o alimento
d. Todos os anteriores

6. Quantidades muito pequenas de comida podem provocar uma reacgao
anafilatica
a. Verdadeiro
b. Falso

7. Alguma vez ouvir falar sobre a caneta de adrenalina?
a. Sim
b. Nao

8. Que medicacdo deve ser utilizada em caso de anafilaxia?
a. Adrenalina (Anapen®)
b. Paracetamol (Ben-U-Ron®)
¢. Ibuprofeno (Brufen®)
d. Nenhum dos anteriores

9. Em relacdo a utilizacdo da Anapen®...
a. S0 pode ser aplicada numa zona de pele exposta
b. Pode ser injetada sobre a roupa
¢. Pode ser injetada em qualquer parte do corpo
d. Deve ser aplicada na coxa
e. As alineas b e d estdo corretas

1

o

.Estaria disponivel e gostaria de receber periodicamente formagéo neste
tema?

a. Sim (com que periodicidade?)

b. Nao
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Resultados das questdes antes da exposicdo tedrico-pratica
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Grafico 1 - Taxa de respostas certas e erradas antes da sesséo tedrico-
-pratica

Resultados das questdes depois da exposigdo tedrico-pratica
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Grafico 2 — Taxa de respostas certas e erradas apos a sesséo tedrico-
-prética

Taxa de respostas certas antes e depois da exposi¢do tedrico-pratica

100 100 o8 98

100 — 94 96 96
. 5 @ ¥ ) S 92
3 .
g %0
s %N 71
g 70 H 65 —]
2 60 56 55
e =1
g 50 1 o antes
2 40 - .
o & depois
& 30
k]
c 4
g 20
g 10
0

N & % > ) © o )

O O O O J O O J

P A S A S A A 4

& N N & N N & &
[ [ o [ o o [ o

Grafico 3 - Comparagao da taxa de respostas certas antes e depois da
sessao tedrico-pratica
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que apds uma reagdo anafilatica era imprescindivel contactar
0 112 (questao 3) e reconheciam que a adrenalina era o trata-
mento de elei¢cdo (questéo 8). Setenta e um por cento sabiam
que a reagdo anafilatica pode ocorrer apos qualquer tipo de
contacto com o alergénio (questdo 5) e 65% sabiam identificar
possiveis acontecimentos desencadeantes de anafilaxia (ques-
téo 4). A identificagdo dos sintomas inerentes a uma reagéo
anafilatica foi conseguida por 56% dos formandos (questéo 2)
e 55% reconheciam o modo correto de administragdo da adre-
nalina (questéao 9).

Relativamente as respostas dadas apos a sesséo tedrica
(grafico 2), verificou-se uma melhoria global dos resultados, sen-
do que a taxa de respostas certas variaram entre 75% (questédo
9) e 100% (questdes 1 e 3).

Quando comparadas a taxa de respostas certas antes e de-
pois da formagao tedrica (gréfico 3), verificou-se que a maior taxa
de aprendizagem diz respeito as questdes que abordavam os sin-
tomas (questdo 2) e causas possiveis da anafilaxia (questoes 4 e
5) e 0 uso adequado da caneta de adrenalina (questao 9).

Vinte e cinco por cento das pessoas presentes na formagéo
nunca tinham ouvido falar no auto-injetor de adrenalina (questao?).

No que diz respeito a pontuagéo global (0-8 pontos) antes
da sessdo obteve-se uma pontuagdo média de 6,3+1,3 pontos
(minimo 2 e maximo 8). Apos a sesséao tedrica a pontuagdo me-
dia subiu para 7,5+0.8 pontos (minimo 5 e maximo 8). Esta dife-
renca foi estatisticamente significativa (p<0.001).

Todos os participantes consideraram que a sessao foi Util e
mostraram disponibilidade para receber mais formagdes sobre
este e outros temas relacionados (questao 10).

DISCUSSAO

Em Pediatria, a alergia alimentar constitui a principal causa
de anafilaxia no ambulatério.>'®"" Dentro dos varios alergénios
alimentares, alguns tendem a desenvolver tolerancia na primeira
década de vida (alergia ao leite, ovo, soja, trigo) enquanto outros
alergénios tendem a perdurar toda a vida (amendoim, noz, ma-
risco, peixe).>'*15 Nos casos em que a alergia persiste, é funda-
mental a evicgcdo do alergénio de modo a prevenir reacdes sis-
témicas potencialmente fatais.' Uma vez que a anafilaxia é uma
emergéncia médica potencialmente fatal se ndo reconhecida e
nao tratada adequadamente, é fundamental o ensino regular dos
doentes, dos seus familiares e contactos mais proximos para
que se tornem capazes de reconhecer os sintomas da anafilaxia
e saibam utilizar corretamente o auto-injetor de adrenalina.™

Com este trabalho verificou-se que a grande maioria dos
funcionarios das escolas/infantarios sabiam que a anafilaxia era
uma emergéncia médica, que podia ser despoletada mesmo
com pequenas quantidades de alergénio, reconheciam a neces-
sidade de contactar o 112 apods a anafilaxia e sabiam que o far-
maco de eleicdo é a adrenalina. No entanto, apenas metade das
pessoas sabiam reconhecer os sintomas inerentes a uma rea-
¢ao anafilatica apesar de contactarem diariamente com criangas
e/ou adolescentes com antecedentes de anafilaxia e somente
25% tinham ouvido falar do auto-injetor de adrenalina apesar
desta ser transportada diariamente pelas mesmas. Através da



comparagao das pontuagdes totais antes e depois da sess@o
tedrica, verificou-se que a formagédo teve um impacto positivo
no conhecimento geral sobre a alergia alimentar e abordagem
de uma reagédo anafilatica. Todos os participantes do estudo re-
conheceram a importancia deste tipo de formacgao e demonstra-
ram vontade em receber formagoes periddicas.

O presente estudo apresenta algumas limitagdes que im-
porta realgar. Trata-se de um estudo de pequenas dimensdes o
que limita o significado estatistico e a extrapolagé@o dos resulta-
dos para a populagdo geral. Uma vez que a amostra estudada
era constituida por funcionarios que lidavam diariamente com
criangas com antecedentes de anafilaxia por alergia alimentar, o
seu conhecimento geral acerca de alergia alimentar e anafilaxia
provavelmente sera superior ao da populagio que ndo contacta
com estas criangas. Por outro lado, o fato da avaliagéo ter sido
feita imediatamente apos a exposicao tedrica pode estar asso-
ciado aos bons resultados da formagéo.

Néo foram encontrados estudos semelhantes que permi-
tissem comparar os resultados obtidos na nossa amostra com
outra populagéo.

CONCLUSAO

Com este trabalho demonstrou-se que metade das pessoas
que contactam diariamente com criancas com antecedentes
de anafilaxia ndo sabe reconhecer nem atuar perante esta. Sa-
bendo que a anafilaxia pode ser fatal e que € potencialmente
reversivel através do uso da adrenalina, torna-se fundamental
o ensino da comunidade para esta problematica.' Este tipo de
formagé@o na comunidade é muito importante podendo ter um
impacto benéfico na ajuda de criangas com alergia alimentar.
Apesar das limitagbes estatisticas desde estudo, a formacéo
dos funcionarios parece ter tido um impacto positivo na aqui-
sicdo de nogdes basicas de alergia alimentar e anafilaxia, uma
vez que se verificou um aumento significativo no conhecimento
deste tema.

Salienta-se a necessidade de continuar e propagar este tipo
de agdo comunitaria, pois s6 deste modo sera possivel reduzir
a prevaléncia da anafilaxia e diminuir a sua taxa de mortalida-
de. S&o necessarios mais estudos e de maiores dimensdes que
avaliem o conhecimento geral da comunidade acerca desta te-
matica e que averiguem a vantagens a longo prazo deste tipo de
intervengé@o comunitaria.
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Contracepcao em adolescentes
nos ultimos 15 anos: perspectiva de um
Centro de Atendimento a Jovens

CONTRACEPTION IN ADOLESCENTS OVER THE LAST 15
YEARS: PERSPECTIVE OF A YOUTH SERVICE CENTER

ABSTRACT

Introduction: Contraceptive counselling is essential in the
prevention of pregnancy and sexually transmitted infections in
adolescents.

Objectives: Evaluate the behaviour of adolescents who recurred
to our Youth Assistence Center (YAC) in the past 15 years, regarding
their sexual and reproductive health and contraceptive choice.

Material and Methods: Retrospective study of female
adolescents under 18 years, who recurred for the first time to YAC
in 1997, 2002, 2007 and 2012 (group 1,2,3 and 4, respectively).
Data were analysed using SPSS 21.0 and Microsoft Excel 2007.

Results: Most adolescents were sexually active (61.5% in 1997
vs 76.5% in 2012, p = 0.01) and there was an increase, over the
years, of adolescents who had already started regular hormonal
contraception (8.4% in 1997 vs 21.4% in 2012, p <0.001). In
adolescents who did not use Hormonal Contraception (HC) and
recurred to YAC for its beginning, we found the following results:
1997 - 98.6% started a Combined Oral Contraceptive (COC), 2002
- 100% initiated HC [99, 1% - COC, 0.9% subcutaneous implant],
2007 - 90.9% initiated HC [83% - COC, 16.4% - subcutaneous
implant, 0.6% - patch] and 2012 - 97% initiated HC [85.9% -
COC, 14.1% - subcutaneous implant].

Conclusion: Over the studied period, there was an increased
number of adolescents who were using a hormonal contraceptive
at first appointment. The COC remains the contraceptive method
of choice in adolescents, although there is a growing adherence
to the subcutaneous implant.

Keywords: adolescents, contraception, combined oral
contraception, subcutaneous implant, sexuality
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RESUMO

Introdugdo: O aconselhamento contraceptivo € um ele-
mento chave na estratégia da prevengdo da gravidez e das
infeccdes sexualmente transmissiveis nos adolescentes.

Objectivo: Avaliar o comportamento das adolescentes que
recorreram a um Centro de Atendimento a Jovens (CAJ) nos ulti-
mos 15 anos relativamente a sua saude sexual e reprodutiva e
escolha contraceptiva.

Materiais e Métodos: Estudo retrospectivo de adolescentes
do sexo feminino com idade inferior a 18 anos, que recorreram
pela primeira vez ao CAJ nos anos de 1997, 2002, 2007 e 2012
(grupos 1,2,3 e 4, respectivamente). Os dados foram analisados
utilizando os programas SPSS 21.0 e Microsoft Excel 2007.

Resultados: A maioria das adolescentes era sexualmente
activa (61,5% em 1997 vs 76,5% em 2012, p=0,01) e verificou-
-se um aumento, ao longo dos anos, das adolescentes que rea-
lizavam contracepgao hormonal regular previamente a consulta
(8,4% em 1997 vs 21,4% em 2012, p<0,001). Nas adolescentes
que ndo realizavam Contracepg¢édo Hormonal (CH) e recorreram
a consulta para a iniciar, verificaram-se os seguintes resultados:
1997 - 98,6% iniciaram Contracepgao Oral Combinada (COC);
2002 - 100% iniciaram CH [99,1% - COC; 0,9% implante sub-
cutaneo]; 2007 - 90,9% iniciaram CH [83% - COC; 16,4% -
implante subcutaneo; 0,6% - adesivo transdérmico]; 2012 - 97%
iniciaram CH [85,9% - COC; 14,1% - implante subcutaneo].

Conclusao: Ao longo dos anos estudados, verificou-se um
aumento do numero de jovens que ja utilizavam um contracep-
tivo hormonal a data da primeira consulta. A COC continua a ser
0 método contraceptivo de elei¢cdo nas adolescentes, embora se
observe uma crescente adeséo ao implante subcutaneo.

Palavras-chave: adolescéncia, contracepgao, contracep-
¢ao oral combinada, implante subcutaneo, sexualidade
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INTRODUCAO

A sexualidade, os comportamentos sexuais € os relacio-
namentos sexuais sdo uma importante e necessaria parte do
desenvolvimento humano. E durante a adolescéncia que ocorre
uma progressiva conquista da autonomia, elaboragdo de pro-
jectos, afirmacado pessoal e social e procura de uma indepen-
déncia que conduz & vida adulta. E também nesta fase que se
evidenciam os comportamentos socioafectivos e sexuais.

Actualmente, os profissionais de saude discutem a sexuali-
dade dos adolescentes, em especial as infeccdes sexualmente
transmissiveis e a gravidez indesejada, como “riscos” reconhe-
cidos nesta populagdo. O comportamento sexual responsavel
(inicio das relagdes sexuais de forma consciente e informada,
aumento do uso de preservativo e contracepcao eficaz) € uma
importante questao de saude publica.’ Por outro lado, a maio-
ria das gravidezes na adolescéncia néo séo planeadas e as con-
sequéncias de uma gravidez precoce e nao desejada sdo varias.
As gravidas adolescentes tém maior probabilidade de iniciar a
vigilancia da gravidez tardiamente e tém taxas mais elevadas de
outcomes peri-natais desfavoraveis.?

Desta forma, o aconselhamento contraceptivo € um elemen-
to chave na estratégia da prevengéo da gravidez e das infecgoes
sexualmente transmissiveis nos adolescentes.’

E, entdo, de extrema importancia a existéncia de espacos
dedicados a jovens que sejam confidenciais, de facil acesso
e youth-friendly, para que estes se sintam confortaveis para
partilhar duvidas e obter informagdes sobre sexualidade e para
que a escolha e o0 uso de contraceptivos sejam consistentes e
eficazes.*®

Seguindo este principio, foi criado em 1994, no nosso Hos-
pital, um Centro de Atendimento a Jovens (CAJ) até aos 25 anos
de idade: o Espaco Jovem. O nosso Centro obedece ao cum-
primento da Lei n° 3/84 sobre educacéo sexual e planeamento
familiar, posteriormente regulamentada pela portaria n° 52/85.

O objectivo deste estudo foi avaliar o comportamento das
adolescentes que recorreram ao Espaco Jovem em relagdo a
saude sexual e a escolha contraceptiva nos ultimos 15 anos.

MATERIAIS E METODOS

Estudo retrospectivo descritivo com avaliagdo da informa-
¢éo dos processos clinicos das primeiras consultas efectuadas
no Espago Jovem nos anos de 1997, 2002, 2007 e 2012. Fo-
ram incluidas as adolescentes do sexo feminino com idade infe-
rior a 18 anos, sendo considerados critérios de exclusio: sexo
masculino e processos clinicos incompletos. Foram analisadas
caracteristicas demograficas (actividade profissional, naciona-
lidade, proveniéncia e antecedentes obstétricos), os métodos
contraceptivos utilizados e os escolhidos pelas adolescentes na
primeira consulta, motivos de atendimento e idade da coitarca.

A analise estatistica foi efectuada com os programas SPSS
21.0 e Microsoft Excel 2007. Na andlise estatistica dos dados
foram calculadas as médias e as proporgdes das diferentes
variaveis e, na comparagao de variaveis categoriais, utilizado o
teste de qui-quadrado. Foi utilizado um nivel de significancia de
p=0,05.
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RESULTADOS

O total de primeiras consultas nos anos avaliados foi de
3571. Apos aplicacdo dos critérios de exclusdo foram incluidos
822 (23%) processos. A amostra foi distribuida por quatro gru-
pos, de acordo com o ano da primeira consulta: grupo 1 (ano
1997), n =151; grupo 2 (ano 2002), n=152; grupo 3 (ano 2007),
n= 315 e grupo 4 (ano 2012), n=204.

Foram avaliadas as caracteristicas demograficas e antece-
dentes ginecoldgicos e obstétricos da amostra, conforme des-
crito na Tabela 1. A maioria das utentes eram estudantes, com
uma proporcao relativamente constante ao longo dos anos.
Observou-se, no decorrer dos periodos estudados, um aumen-
to significativo quer do numero de jovens oriundas dos Paises
Africanos de Lingua Oficial Portuguesa (PALOP) que recorreram
ao Espacgo Jovem, quer da referenciagcio das jovens ao CAJ por
instituicoes — lares de acolhimento.

Tabela 1 - Caracteristicas demograficas e antecedentes
ginecoldgicos/obstétricos da amostra

Variaveis 1997 2002 2007 2012 p

Idade média (anos) 16 16 15,7 156 0,001
Actividade profissional (%)

Estudantes 88,7 947 86,7 951

Trabalhadoras 134 33 6 0

Desempregadas 3,9 2 7,3 49
Nacionalidade (%)

Portuguesas 993 974 98,7 917

PALOP 0 1,9 1 6,8 <0,001

Outras 0,7 0,7 0,3 1,5
Proveniéncia (%)

Lar de acolhimento 0 0,7 5,1 15,8 < 0,001
Menarca (anos) 121 11,9 120 119
Idade média coitarca (anos) 156 15,7 147 146 <0,001
Média nimero de parceiros 1,0 1,0 1,5 1,5
Gravidez anterior (%) 2 3,3 79 6,4

Interrupgéo voluntaria da gravidez (%) 0,7 1,3 1,0 2,0 NS

Os motivos de atendimento mais frequentes nos quatro
anos estudados foram: inicio de contracepgéo hormonal, infor-
macao sobre contracepgao e sexualidade e suspeita de gravi-
dez (Grafico 1).

A percentagem das adolescentes que ndo utilizavam método
contraceptivo versus a percentagem das que ja utilizavam mé-
todo contraceptivo hormonal & data da primeira consulta foi em
1997 - 44,8% vs 13,2%, 2002 - 49,6% vs 17,1%, 2007 - 40,9%
vs 17,5% e 2012 - 41,6% vs 21,6%, (p=0,004). As restantes uti-
lizavam contracepgdo nao hormonal. Os métodos contracepti-
vos hormonais usados pelas adolescentes estdo descritos na
Tabela 2. Nas adolescentes que ndo realizavam Contracepgao
Hormonal (CH) e recorreram a consulta para a iniciar, verificou-
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Grafico 1 - Motivos da primeira consulta

Tabela 2 - Métodos contraceptivos hormonais utilizados pe-
las adolescentes antes da 12 consulta

CcoC Implante subcutdneo  Progestativo injectavel
(%) (%) (%)

1997 (n=20) 100 Nao aplicavel (NA) 0

2002 (n=26) 95,6 0 5,4

2007 (n=55) 89,5 84 2,1

2012 (n=44) 875 12,5 0

Tabela 3 — Métodos contraceptivos escolhidos pelas adoles-
centes na 1.2 consulta

Método contraceptivo s oo Ll i
(n=78) (n=108) (n=188) (n=103)
COC (%) 100 99,1 83 85,9
Implante subcutaneo (%) 0 0,9 16,4 14,1
Adesivo transdérmico (%) 0 0 0,6 0
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-se que 98,6% iniciou CH no grupo 1, 100% no grupo 2, 90,9%
no grupo 3 e 97% no grupo 4. Os métodos contraceptivos hor-
monais escolhidos estdo apresentados na Tabela 3.

No nosso estudo, a maioria das adolescentes ja era sexual-
mente activa a data da primeira consulta: 61,5% vs 38,5% sem
actividade sexual em 1997, 76,2% vs 23,8% em 2002, 74,7% vs
25,3% em 2007 e 76,5% vs 23,5% em 2012, respectivamente
(p=0,01). A percentagem das adolescentes que ja tinha iniciado
vida sexual e contracepgao hormonal regular a data da primeira
consulta foi: grupo 1 - 8,4%; grupo 2 — 14,3%; grupo 3 — 18,1%;
grupo 4 - 21,5% (p <0,001). Nas adolescentes que ndo tinham
iniciado actividade sexual e que recorreram a consulta para con-
tracepcdo hormonal, tendo efectivamente iniciado, obtiveram-
-se 0s seguintes resultados: grupo 1 - 36,5%; grupo 2 — 71,4%;
grupo 3 - 52,1%; grupo 4 - 62,5%.

DISCUSSAO

Ao longo destes 15 anos verificou-se um aumento da pro-
cura da consulta do Espago Jovem por jovens provenientes de
lares de acolhimento e dos PALOP.

Embora a idade da coitarca tenha vindo a diminuir, sendo
este dado discrepante em relagcdo a outros dados portugueses,
que apontam para idade superior a data da primeira relacao
sexual, também se verifica que mais adolescentes ja utilizam
um método contraceptivo hormonal a data da primeira consulta,
embora longe da percentagem desejada.” Por outro lado, cada
vez mais adolescentes sem vida sexual iniciada recorrem ao
nosso atendimento para obterem informacgao sobre as infecgoes
sexualmente transmissiveis e iniciarem contracepgao hormonal,
sendo este o principal motivo de consulta, o que demonstra que
as jovens estdo cada vez mais conscienciosas dos riscos que
podem correr se ndo optarem por uma contracepcdo segura
e eficaz. Também constatamos que, em cada um dos grupos,
nem todas as jovens sem vida sexual que recorriam ao nOsso
Centro para iniciar CH o fizeram. Apesar de n&o ter sido obti-
da informacéo suficiente quanto ao facto de néo terem iniciado
CH, podemos inferir que tal ndo sucedeu por falta de indicagéo
médica.

Apesar da contracepgdo oral combinada ser o método pre-
ferencial, constatou-se uma maior adesdo ao implante subcu-
téneo, provavelmente por ser um método de longa duragdo e
sem necessidade de toma didria, evitando os frequentes “es-
quecimentos”. A combinacdo do preservativo masculino com
um método contraceptivo hormonal (“dupla proteccdo”) é o
método de eleicdo para os jovens. O nosso estudo foi incon-
clusivo em relagdo ao uso do método de barreira ou de “dupla
proteccdo”, essencialmente por falta de informacéo nos proces-
sos clinicos sobre o seu uso sistematico. No entanto, é pratica
no nosso centro de atendimento motivar a utilizagdo do método
de barreira masculino, promovendo a protecgdo das IST e au-
mentando a taxa de eficacia contraceptiva nos casos de “dupla
proteccao”.

As maiores limitagdes deste trabalho sdo: o facto de se
tratar de uma amostra de conveniéncia, podendo esta popula-
¢ao nao ser representativa das adolescentes com menos de 18



anos, e a falta de informagéo clinica em alguns processos, limi-
tando a analise completa dos dados. No entanto, € um estudo
relevante, por ter uma amostra numerosa, por se basear numa
populagéo que recorre a um Centro de Atendimento a Jovens
de forma voluntdria, e por avaliar comportamentos sexuais e
escolhas contraceptivas em adolescentes.

CONCLUSAO

A promocao de uma sexualidade responsavel é fundamen-
tal para o bem-estar fisico, psiquico e social dos adolescentes.
Face aos resultados obtidos, sera mandatoério criar e dinamizar
Centros de Atendimento a Jovens de forma a incentivar e refor-
¢ar praticas e comportamentos saudaveis em saude sexual e
reprodutiva nos adolescentes, acompanhando a evolugdo em
contracepgéo e as necessidades especificas deste grupo.
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Vacina difteria, tétano e
pertussis acelular (dTpa) na gravidez:
prevencao da tosse convulsa no lactente

DIPHTHERIA, TETANUS, AND ACELLULAR PERTUSSIS
VACCINE (TDAP) IN PREGNANCY: PREVENTION OF
WHOOPING COUGH IN INFANTS

ABSTRACT

Background: A reemergence of whooping cough has
currently been observed in countries with high vaccination
coverage, including Portugal. Infants under three months of age
are the most vulnerable group. New vaccination strategies have
been proposed, including vaccination in the third trimester of
pregnancy. However, its implementation is still limited, due to
concerns about its efficacy and safety.

Objective: To review the evidence on the efficacy and
safety of tetanus, diphtheria, acellular pertussis (Tdap) vaccine
administered during pregnancy in preventing whooping cough
in infants.

Methods: A research was conducted on Medline, evidence
based medicine databases, the Portuguese Society of Pediatrics
and Portuguese Directorate-General of Health sites. Clinical
guidelines (CG), systematic reviews and original studies (OS)
published between 01/07/2009 and 15/07/2014 in Portuguese,
Spanish and English languages were selected, using the MeSH
terms pertussis vaccine and pregnancy.

Results: The majority of CG recommends vaccination of
all pregnant women in the third trimester. The OS show that
Tdap administered during pregnancy is effective by increasing
anti-pertussis antibodies concentrations in mothers and infants
and reducing the disease cases and hospitalizations in infants.
The vaccine does not appear to be associated with increased
maternal or fetal adverse effects.

Conclusion: Tdap vaccination during the third trimester
of pregnancy appears to be safe and effective in preventing
whooping cough in infants.

Keywords: pregnancy; whooping cough; pertussis vaccine
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RESUMO

Introducéo: Atualmente observa-se uma reemergéncia de
tosse convulsa em paises com elevadas coberturas vacinais,
incluindo Portugal. Os lactentes com menos de trés meses de
idade constituem o grupo mais vulneravel. Novas estratégias
vacinais tém sido propostas, entre as quais a vacinagao no ter-
ceiro trimestre de gravidez. No entanto, a sua implementacgéo é
ainda limitada, existindo duvidas quanto a sua eficacia e segu-
ranca.

Objectivo: Rever a evidéncia quanto a eficacia e seguranca
da vacina difteria, tétano e pertussis acelular (dTpa) adminis-
trada na gravidez na prevencgdo da tosse convulsa no lactente.

Métodos: Foram pesquisadas normas de orientagéo clinica
(NOC), revisoes sistematicas e estudos originais (EO) na Medline,
bases de dados de medicina baseada na evidéncia e sitios da
Diregéo-Geral da Saude e Sociedade Portuguesa de Pediatria.
Utilizaram-se os termos MeSH pertussis vaccine e pregnancy
e foram selecionados artigos publicados entre 01/07/09 e
15/07/2014 nas linguas portuguesa, inglesa e espanhola.

Desenvolvimento: A maioria das NOC recomenda a vacina-
¢do de todas as gravidas no terceiro trimestre. Os EO mostram
que a dTpa administrada na gravidez é eficaz no aumento da
concentragdo de anticorpos anti-pertussis maternos e do lac-
tente e na diminuigdo dos casos de doenca e de hospitalizagoes
em lactentes. A vacina ndo parece associar-se a aumento de
efeitos adversos materno-fetais ou nas criangas.

Conclusées: A vacinagdo com dTpa durante o terceiro tri-
mestre de gravidez parece ser segura e eficaz na prevencao da
tosse convulsa no lactente.

Palavras-chave: gravidez, tosse convulsa, vacina pertussis
acelular

Nascer e Crescer 2015; 24(3): 112-8




INTRODUCAO

A tosse convulsa é uma doenca altamente contagiosa cau-
sada pela bactéria Bordetella pertussis e transmitida através de
goticulas respiratdrias. Clinicamente apresenta-se com tosse pa-
roxistica podendo, nas formas graves, ocorrer apneia e morte.'

Nos ultimos anos tem-se observado uma reemergéncia da
tosse convulsa em paises com elevadas coberturas vacinais,
com picos epidémicos que ocorrem a cada trés a cinco anos.?
Em Portugal tem-se verificado também este crescente aumento
do numero de casos de doenca.®

A tosse convulsa afeta maioritariamente dois grupos distin-
tos: os lactentes com menos de trés meses, uma vez que ainda
ndo iniciaram ou ndo completaram a primovacinagio e adoles-
centes e adultos por diminuigdo da imunidade natural ou vaci-
nal.* Os adolescentes e adultos apresentam um quadro mais
benigno, sendo os lactentes o grupo mais vulneravel, com taxas
de complicagdes e de mortalidade muito superiores.®

A tosse convulsa continua a ser um importante problema de
saude publica, denotando-se a necessidade de se desenvolve-
rem novas estratégias vacinais.*® Assim, vdrias estratégias tém
vindo a ser implementadas, nomeadamente a administragéo da
vacina difteria, tétano, pertussis acelular (dTpa) na gravidez, a
vacinagdo dos contactos préximos do recém-nascido (cocoo-
ning), a vacinagcao de adolescentes e adultos e o cumprimento
do plano de vacinagao infantil. A estratégia de cocooning e a va-
cinacdo da gravida tém sido usadas para prevenir a tosse con-
vulsa em lactentes com menos de trés meses de idade. Estudos
de custo-efetividade mostram que o cocooning € a estratégia
que necessitara de maiores gastos para ser implementada, sen-
do que a imunizagéo da gravida parece ser a estratégia que ofe-
rece melhor protecdo ao recém-nascido.”® A protegdo na gra-
videz é conferida através da estimulagdo do desenvolvimento
de anticorpos anti-pertussis, que passam através da placenta e,
deste modo, previnem a tosse convulsa no recém-nascido. Si-
multaneamente conferem também protecdo a mae, tornando-a
menos suscetivel a doenca e diminuindo o risco de transmissao
ao filho.®

Devido a reemergéncia da tosse convulsa, a vacinagdo com
dTpa no terceiro trimestre de gravidez é atualmente recomen-
dada em vdrios paises nomeadamente nos Estados Unidos da
América (E.U.A) e Reino Unido. Em 2012, a incidéncia de tosse
convulsa observada nestes dois paises foi de 15,2/100000 habi-
tantes nos E.U.A e de aproximadamente 30/100000 habitantes
no Reino Unido, verificando-se valores superiores de incidéncia
da doenca em criangas com menos de um ano (126.7/100000
nos E.U.A e cerca de 74/100000 no Reino Unido).>%-12

De acordo com a Direcdo-Geral da Saude, em Portugal
foram notificados 32 casos de tosse convulsa em 2011 e 225
casos em 2012, o que representa um aumento superior a sete
vezes e uma incidéncia de 2.1 casos por cada 100000 habitan-
tes. Dos casos notificados, 80,4% ocorreram em criangcas com
idade inferior a um ano (incidéncia de 195,36/100000) e o grupo
etario com menos de trés meses de idade foi responsavel por
60% das hospitalizagdes (132 hospitalizagbes) e 100% da mor-
talidade (4 mortes) por tosse convulsa em Portugal.>'
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OBJECTIVOS

Rever a evidéncia disponivel quanto a eficacia da vacina dif-
teria, tétano, pertussis acelular (dTpa) administrada na gravidez
na prevencao da tosse convulsa no lactente com menos de trés
meses de idade. Pretende-se ainda rever a evidéncia da segu-
ranca da vacina na gravidez.

METODOLOGIA

Foram pesquisadas normas de orientacéo clinica (NOC), re-
visdes sistematicas (RS) e estudos originais (EO), nomeadamen-
te estudos coorte e ensaios controlados e aleatorizados (ECA),
nas bases de dados MEDLINE, National Guideline Clearinghou-
se, Guidelines Finder, Canadian Medical Association Practice,
Guidelines InfoBase, The Cochrane Library, Clinical Evidence,
DARE, sitios da Direcgdo-Geral da Saude, Sociedade Portugue-
sa de Pediatria e referéncias bibliograficas dos artigos selecio-
nados. Foram selecionados artigos publicados entre 1 de janeiro
de 2009 e 15 de julho de 2014, nas linguas portuguesa, inglesa
e espanhola. Utilizaram-se os termos MeSH pertussis vaccine e
pregnancy.

Foram incluidas NOC relativas a esquemas vacinais durante
a gravidez e EO que avaliassem a eficacia e seguranca da ad-
ministracdo da dTpa em gravidas comparativamente a gravidas
ndo vacinadas.

Foram excluidos os estudos que comparassem a adminis-
tracdo de dTpa na gravidez com outras estratégias vacinais (va-
cinacéo na preconcecgao, cocooning, etc.), que avaliassem a efi-
cdcia da vacina na populagdo nédo gravida e estudos realizados
in vitro ou em animais.

DESENVOLVIMENTO

Foram encontrados 144 artigos, tendo sido excluidos 125 de
acordo com os critérios de incluséo e exclusdo ou por estarem
duplicados. Foram selecionados para esta revisdo 19 artigos:
14 NOC e 5 EO (4 estudos coorte e 1 ECA).

RECOMENDAGOES SOBRE VACINACAO COM DTPA NA
GRAVIDEZ

Ao analisar as NOC encontradas (Quadro I), constata-se que
as mais recentes recomendam a vacinagdo com dTpa a todas
as gravidas no terceiro trimestre de gravidez e em cada gravi-
dez, independentemente do estado vacinal anterior, nomeada-
mente Institute for Clinical Systems Improvement (Imunizations
Update) (2012), Indian Academy of Pediatrics (2013), Grupo
de Trabajo de Tos Ferina (2013), University of Michigan Health
System (2013), American College of Obstetricians and Gyneco-
logists (2013), Public Health England (2014)'®, Michigan Quality
Improvement Consortium (2014) e Advisory Committe on Immu-
nization Practices (2014).414-20

Por outro lado, segundo a Infectious Diseases Society of
America (2009) e a World Health Organization (2010) ndo existe
evidéncia suficiente para recomendar a vacinagdo com dTpa na
gravidez.2? O Plano Nacional de Vacinagéo emitido pela Dire-
¢do-Geral da Saude (2012)ndo emite nenhuma recomendagéo
relativamente a vacinagdo com dTpa na gravidez.?®
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Quadro I — Normas de Orientagé@o Clinica (NOC) relativas a
administracdo da vacina difteria, tétano, pertussis acelular

(dTpa) na gravidez.

NOC

Recomendacéo

Institute for Clinical
Systems Improvement
(Imunizations Update)
2012

dTpa a todas as gravidas independentemente do es-
tado vacinal anterior
(preferencialmente 27 — 36 semanas de gestagéo).

Indian Academy of
Pediatrics 2013

dTpa em cada gravidez independentemente do esta-
do vacinal anterior
(preferencialmente 27 — 36 semanas de gestacao).

Grupo de Trabajo de

dTpa a todas as gravidas a partir do terceiro trimestre

Tos Ferina 2013 de gravidez.
University of Michigan dTpa em cada gravidez
Health System 2013 (preferencialmente 27 — 36 semanas de gestacao).

American College
of Obstetricians and
Gynecologists 2013

dTpa em cada gravidez, independentemente do esta-
do vacinal anterior
(preferencialmente 27 — 36 semanas de gestacéo).

Public Health England
2014

dTpa a todas as gravidas em cada gravidez (preferen-
cialmente 28 — 32 semanas de gravidez).

Michigan Quality
Improvement Consortium
2014

dTpa a todas as gravidas
(preferencialmente 27 — 36 semanas de gestacéo).

Advisory Committe on
Immunization Practices
2014

dTpa em cada gravidez, independentemente do esta-
do vacinal anterior
(preferencialmente 27 — 36 semanas de gestacéo).

Infectious Diseases
Society of America

Nao existe evidéncia suficiente para recomendar a
vacinagdo com dTpa na gravidez devido ao limitado

2009 numero de estudos nessa populagéo.
World Health Organization  N&o existe evidéncia suficiente para recomendar a
2010 vacinagéo com dTpa na gravidez.

Diregao-Geral da Satde
2012

Sem referéncia a administragao de dTpa na gravidez.

Royal Australian College
of General Practitioners
2012

dTpa na gravidez ndo esta incluida no Plano Nacional
de Vacinagao australiano.

As estratégias de prevencédo da tosse convulsa do
lactente podem incluir: administracéo de dTpa pré-
-concecional, pds-parto ou durante o terceiro trimes-
tre de gravidez.

Institute for Clinical
Systems Improvement
(Routine Prenatal Care)
2012

Quando existe necessidade de protecdo contra o
tétano durante a gravidez e existe risco aumentado
de tétano, difteria ou tosse convulsa a dTpa pode ser
administrada em vez de Td

(ap6s as 20 semanas de gestagao).

Sociedade de Infeciologia
Pediatrica/Sociedade
Portuguesa de Pediatria
2014

Nas alturas de surtos, como o que ocorre atualmente
na Europa, a vacinagéo durante o terceiro trimestre
de gravidez deve ser considerada, tal como a estra-
tégia de cocooning.

A Royal Australian College of General Practitioners (2012),
o Institute for Clinical Systems Improvement (Routine Prenatal
Care) (2012) e a Sociedade de Infeciologia Pediatrica/Sociedade
Portuguesa de Pediatria (2014) defendem uma posi¢éo intermé-
dia e admitem a administracdo de dTpa na gravidez como uma
estratégia vacinal possivel a utilizar.' 2+ 2

EFICACIA DA VACINA NA PREVENGAO DA TOSSE CON-
VULSA NO LACTENTE

Foram selecionados trés EO que avaliaram a eficacia da va-
cina na prevencao da tosse convulsa do lactente (Quadro II).

Hardy-Fairbanks A, et al. (2013)publicaram um estudo de
coorte prospetivo em que foi avaliada a imunogenicidade da
vacina administrada na gravidez (concentragdo de anticorpos
anti-pertussis maternos na altura do parto e nas criangas ao
nascimento e aos dois meses de idade).? Para tal avaliaram um
grupo de gravidas que recebeu a dTpa (n=16) comparativamen-

Quadro Il - Estudos originais (EO) que avaliam a eficacia da
vacina difteria, tétano, pertussis acelular (dTpa) na gravidez
na prevenc¢ao da tosse convulsa do lactente.

=
@

=
"o

Metodologia Resultados

Coorte prospetiva
dTpa gravidez (n=16) vs.
sem dTpa gravidez (n=54)

[Ac] é superior grupo dTpa vs. controlo

sangue materno no parto
(1,9-20,4x superior)

[Ac] anti-pertussis maternos  criangas ao nascimento
no parto (2,7-35,5x superior)

[Ac] anti-pertussis criangas ao criangas 2M
nascimento, 2M (3,2-22,8x superior)

Hardy-Fairbanks A, et al.
2013

Coorte retrospetiva

dTpa gravidez vs.

sem dTpa gravidez -78% casos doenga 2013 vs. 2012
(95% Cl -72 a -83%)

-39% casos doenga 2013 vs. 2011
(95% IC -18 a -55%)

-68% hospitalizagbes 2013 vs. 2012
(95% Cl -61 a -74)

-23% hospitalizagdes 2013 vs. 2011
(95% Cl -4 a -29%)

1/10/2012-30/09/2013
(dTpa gravidez) vs. mesmo
periodo de 2012 (sem dTpa,
surto doenca) e 2011 (sem
dTpa, sem surto doenca)

n° casos tosse convulsa <3M
n° hospitalizagdes <3M

Amirthalingam G, et al.
2014

Efetividade <2M: 90%
(95% Cl 82-95%)
Efetividade <3M : 91%
(95% Cl 84-95%)

Efetividade dTpa <2M e <3M

ECA
dTpa gravidez (n=33) vs.
Placebo (n=15)

[Ac] maternos estatisticamente supe-
rior dTpa vs. Placebo (4 semanas
apos dTpa, parto) (p<0.001) e que

[Ac] anti-pertussis maternos: persistem 2M apos parto

antes e 4 semanas apos
dTpa, parto e 2M

[Ac] anti pertussis lactente:
nascimento e 2M

Munoz F, et al.
2014

[Ac] estatisticamente superior criancas
dTpa vs. Placebo (nascimento., 2M)
(p<0.001)

vs. - versus; [Ac] - concentragédo de anticorpos; M — meses; Cl - confidence

Td - vacina tétano, difteria. Interval; p — p value; ECA - ensaio controlado aleatorizado
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te a um grupo controlo de gravidas que ndo recebeu a vacina
(n=54). A concentracdo de anticorpos anti-pertussis maternos e
nas criangas mostrou ser superior no grupo ao qual foi adminis-
trada dTpa relativamente ao grupo controlo.

A coorte retrospetiva de Amirthalingam G, et al. (2014), reali-
zada em Inglaterra, avaliou 0 numero de casos de tosse convul-
sa e de hospitalizagdes por tosse convulsa ocorridos em crian-
¢as com menos de trés meses de idade entre 1 de outubro de
2012 e 30 de setembro de 2013 (apo6s implementagdo do pro-
grama nacional de vacinacdo de todas as gravidas com dTpa),
comparativamente com igual periodo de 2012 (periodo de surto
de tosse convulsa, previamente ao programa de vacinagdo com
dTpa durante a gravidez) e 2011 (antes de ocorrer o surto da
doenga).?” Constatou-se que ocorreu uma diminuigcdo de 78%
no numero de casos de tosse convulsa abaixo dos trés meses
entre 2012 e 2013 e de 39% entre 2011 e 2013. Verificou-se
também uma diminuigao de 68% no numero de hospitalizacdes
por tosse convulsa nesta faixa etaria entre 2012 e 2013 e de
23% entre 2011 e 2013. Este estudo avaliou ainda a efetividade
da vacina abaixo dos dois e trés meses de idade, tendo cons-
tatado que a efetividade da vacina era de 90% abaixo dos dois
meses e de 91% abaixo dos trés meses.

O ECA de Munoz F, et al. (2014) avaliou a imunogenicidade
da dTpa (concentragdo de anticorpos anti-pertussis maternos
antes da administragcdo, quatro semanas apds a administragéo
da vacina, na altura do parto e dois meses apds o parto e nas
criangas ao nascimento e aos dois meses de idade).?® Foi com-
parado um grupo de gravidas vacinadas (n=33) com um grupo
de gravidas as quais foi administrado placebo (n=15). Verificou-
-se que a concentragdo de anticorpos anti-pertussis maternos
era estatisticamente superior no grupo que recebeu a vacina re-
lativamente ao placebo (4 semanas apds vacinagéo e na altura
do parto). Este titulo de anticorpos permaneceu elevado dois
meses apods o parto, o que faz supor uma maior protecido da
méae contra a tosse convulsa e o que favorece o fendémeno de
cocooning. Além disso, também a concentragdo de anticorpos
da crianca (nascimento, dois meses de idade) foi significativa-
mente superior no grupo cujas maes receberam a vacina.

SEGURANCA DA VACINA NA GRAVIDEZ

No que diz respeito a avaliagdo da seguranca da dTpa na
gravidez foram selecionados trés EO (Quadro Ill).

Shakib JH, et al. (2013)publicaram um estudo de coorte re-
trospetivo que avaliou um grupo de gravidas que recebeu a
dTpa (n=138), comparativamente a um grupo controlo de gra-
vidas que ndo recebeu a vacina (n=552).2° O numero de aborta-
mentos nao foi estatisticamente superior no grupo de gravidas
vacinadas. N&o houve diferenca estatisticamente significativa
entre os dois grupos, no que diz respeito ao numero de partos
pré-termo, nados-mortos, idade gestacional na altura do parto e
peso médio ao nascimento e ao numero de malformacdes fetais.
Verificou-se ainda néo existir diferenga estatisticamente signifi-
cativa na prevaléncia de doengas cronicas até ao ano de idade
entre o grupo de criangas cujas méaes receberam a dTpa (n=83)
e 0 grupo ndo vacinado (n=307).
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Quadro lll - Estudos originais (EO) que avaliam a seguranca
da vacina difteria, tétano, pertussis acelular (dTpa) na gravidez.

Ref.2

Objetivo

Resultados

Coorte retrospetiva

dTpa gravidez (n=138) vs.
sem dTpa gravidez (n=552)

N° abortamentos ndo superior dTpa vs.
em dTpa: IRR=0,33
(95% Cl 0,29-0,36) (p=0,019)

Sem diferenca estatisticamente significa-

2 tiva dTpa vs. sem dTpa:
8_ N° abortamentos, nados- N° nados-mortos: 0 vs. 5
s -mortos, parto pré-termo,  N° partos pré-termo: IRR=0,79
:; idade gestacional no (95% Cl: 0,76-0,82) (p=0,536)
2 parto, peso ao nascimento, ldade gestacional média: 39S vs. 39S
= malformacbes (p=0,578)
& Peso nascimento médio: 33849 vs.
dTpa gravidez (n=83) vs. 33059 (p=0,116)
sem dTpa gravidez (n=307) N° malformacdes: IRR=0,86
(95% Cl: 0,83-0,88) (p=0,749)
Doencas crénicas <12M N° doengas cronicas: IRR=0,35
(95% Cl: 0,30-0,39) (p=0,054)
Coorte retrospetiva
. Sem aumento risco efeitos adversos agu-
(szrspc% gers"“r;’é‘::éé"poxii?o"s dos com dTpa: IRR=1.02
L (95% Cl, 0.96 a 1.08)
Grdvida sem dTpa
g Eventos adversos agudos Sem aumento risco morte fetal in dtero
N N =
S dTpa gravidez (1=6185) vs ?9";;‘3%?%%?‘2"1921'?R 0.85
@  Risco esperado populagdo
N L
s Gravida gen) dTpa Sem diferencga no risco de morte fetal
o Morte fetal in Utero no total da o ; . i
@ estaciio in Utero e idade gestacional média na
a8 gestag altura do parto:
dTpa gravidez (1=6185) vs. Mozte fetal in utero: IRR=0.85
sem dTpa (controlo histori- (35% Cl, 0.'45 a 1',61)_
co; n = 8496) Idade gestacional média: 40S
' . HR=1.00 (95% Cl; 0.97 a 1.02)
ldade gestacional no parto,
morte fetal in utero
Sem diferenga dTpa vs. placebo:
Idade gestacional:
ECA N° gravidas =37S: 30 vs. 14
N° gravidas 35-37S: 3 vs. 1
dTpa gravidez (n=33) vs APGAR 1/5min: 8/8.9 (SD=1,4/0,2) vs.
placebo (n=15) 7.9/8.9 (SD=1,1/0,4)
N° anomalias congénitas: 1 vs. 2
Idade gestacional no parto, AP- N° complicages neonatais: 4 vs. 5
< GAR, anomalias congénitas,
é complicagdes neonatais Sem diferenca estatisticamente signifi-
® cativa dTpa vs. placebo:
:‘E Peso nascimento médio: 3.2Kg (SD=0,5)
~  Peso ao nascimento, < 13 M vs. 3.5Kg (SD=0,7) (p=0,20)
é Altura ao nascimento, < 13 M  Altura nascimento média: 49,4cm

Perimetro cefélico nascimento,
<13M

Desenvolvimento psico-motor
13M

(SD=2,2) vs. 50,2cm (SD=2,3)
(p=0,26)

Perimetro cefalico nascimento médio:
34,2cm (SD=1,6) vs. 34,5 (SD=1,7)
(p=0,62)

Peso médio <13M: p=0,15

Altura média <13M: p=0,26

Perimetro cefalico médio <13M: p=0,18

Desenvolvimento 13M: p=0,43

vs. — versus; M — meses; IRR - incidence rate ratio. Cl — confidence Interval.
p - p value. HR - hazard ratio. SD — standard desviation; ECA — ensaio con-
trolado aleatorizado
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Donegan K, et al. (2014) desenvolveram uma coorte retros-
petiva em que foi comparado o numero de eventos adversos
num grupo de gravidas vacinadas com dTpa com o numero de
eventos esperados para a populagdo gravida britanica (sem ad-
ministragé@o da vacina).* Verificou-se que ndo houve aumento
do risco de eventos adversos agudos (evento ocorrido no pe-
riodo de 14 dias apds a toma) ou de morte fetal in dtero durante
toda a gestacéo. Por Ultimo, foi avaliado o risco de morte fetal in
utero e a idade gestacional média na altura do parto, ajustados
a idade materna e a idade gestacional. Para tal, foi comparado
0 mesmo grupo de gravidas vacinadas em relacdo a uma coorte
histdrica de gravidas néo vacinadas, ndo tendo sido encontrada
diferenca entre os dois grupos.

Munoz F et al. (2014)publicaram um ECA que comparou
um grupo de gravidas as quais foi administrada dTpa as 30-32
semanas de gestagdo (n=33) com um grupo de gravidas as
quais foi administrado placebo (n=15).2 Verificou-se ndo existir
diferenca significativa em relacdo a idade gestacional na altura
do parto, indice de APGAR médio, numero de anomalias con-
génitas e de complicagdes neonatais entre os dois grupos. Nao
houve também diferenca estatisticamente significativa no cres-
cimento (peso, altura e perimetro cefalico médios ao nascimento
e até aos 13 meses de idade) ou no desenvolvimento psico-
-motor em ambos 0s grupos.

CONCLUSOES

A tosse convulsa tem sofrido uma reemergéncia em Por-
tugal, & semelhanga de outros paises com elevada cobertura
vacinal. Os lactentes com idade inferior a trés meses sdo o
grupo mais vulneravel a doenga, no qual a taxa de incidéncia
de hospitalizagdo e morte é superior. A vacinagdo com dTpa na
gravidez parece ser a estratégia que oferece melhor protegéo
do lactente.

As NOC internacionais mais recentes recomendam a vaci-
nacdo com dTpa a todas as gravidas no terceiro trimestre de
gravidez. Em Portugal, o Plano Nacional de Vacinagdo emitido
pela Direcdo-Geral da Saude néo faz referéncia a esta estratégia
vacinal. No entanto, a Sociedade de Infeciologia Pediatrica e a
Sociedade Portuguesa de Pediatria referem que em alturas de
surtos, como o que ocorre atualmente na Europa, esta estraté-
gia podera ser considerada, uma vez que a vacina se encontra
atualmente disponivel em Portugal.

Os estudos originais selecionados parecem apoiar a eficacia
da vacinagdo com dTpa na gravidez. Apesar de se verificar au-
mento da concentragdo de anticorpos anti-pertussis no lactente
até aos trés meses apos vacinagdo da gravida, ndo esta ainda
totalmente estabelecida qual a concentragdo 6tima de anticor-
pos no lactente para conferir protecéo.® No entanto, o estudo de
Amirthalingam G, et al.?” mostrou também diminuicdo do nime-
ro de casos de doenca e hospitalizagdes com a implementagéo
desta estratégia, apoiando também a eficacia da vacina.

Foi sugerido que a vacinagdo com dTpa na gravidez pudes-
se ser responsavel por uma diminuigdo da produgéo de anticor-
pos anti-pertussis pelo lactente, aquando da primovacinagéo.®'
No entanto, ndo é totalmente claro qual o significado clinico da
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diminui¢cdo da resposta imunoldgica do lactente. Além disso,
a diminuicdo da concentracdo de anticorpos apoés a primova-
cinagdo parece ser modesta e de curta duragdo.?®?® Segundo
o Advisory Committe on Immunization Practices®, o beneficio
da protecao conferida pelos anticorpos anti-pertussis maternos
numa fase em que o lactente é mais vulneravel a doenca supera
o potencial risco de maior suscetibilidade numa fase mais tardia
da infancia.

A seguranca da vacinagao na gravidez é apoiada pelos estu-
dos selecionados, os quais concluiram que ndo existe evidéncia
de aumento dos eventos adversos materno-fetais e nas crian-
¢as. No entanto, dever-se-a ter em consideracdo a auséncia de
estudos que avaliem a segurancga da vacinagao a longo prazo ou
da administragdo de dTpa em gravidezes sucessivas.

A maioria dos estudos existentes que avaliam a eficacia e
seguranca da vacina séo estudos de coorte. Contudo, um dos
estudos selecionados para esta revisdo ¢ um ECA, o qual pare-
ce apoiar também a eficacia e seguranga da dTpa.

A vacinagé@o com dTpa durante o terceiro trimestre de gravi-
dez parece ser segura e eficaz na prevencao da tosse convulsa
no lactente com menos de trés meses de idade. Contudo, séo
necessarios mais estudos, controlados e aleatorizados que ava-
liem a eficacia e seguranca da vacina na gravidez.

“EM DESTAQUE”

Atualmente observa-se uma reemergéncia de tosse convul-
sa em paises com elevadas coberturas vacinais, incluindo Por-
tugal. Os lactentes com menos de trés meses de idade consti-
tuem o grupo mais vulneravel. Novas estratégias vacinais tém
sido propostas, entre as quais a vacinagdo com dTpa no terceiro
trimestre de gravidez. Esta medida parece ser segura e eficaz na
prevengdo da tosse convulsa no lactente.

“IN FOCUS”

A reemergence of whooping cough has currently been ob-
served in countries with high vaccination coverage, including
Portugal. Infants under three months of age are the most vul-
nerable group. New vaccination strategies have been proposed,
including vaccination with Tdap in the third trimester of pregnan-
cy. This appears to be safe and effective in preventing whooping
cough in infants.
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Sindrome dismodrfico em recém-nascido
com hipocolesterolemia

DYSMORPHIC SYNDROME IN NEWBORN WITH HYPO-
CHOLESTEROLEMIA

ABSTRACT

Introduction: There are various diseases caused by errors of
the biosynthesis of cholesterol and Smith-Lemli-Opitz syndrome
is the most frequent.

Clinical Case: Infant admitted at 31 days of life with feeding
difficulties since birth and failure to thrive. He presented dysmorphic
craniofacial features and pos axial limb malformations, hypotonia,
weak spontaneous movements and week reflexes. Investigation
revealed hypocholesterolemia and an elevation of cholesterol
precursors, which allowed the diagnosis of Smith-Lemli-Opitz
syndrome, confirmed by molecular analysis. The administration of
cholesterol resulted in weight gain.

Discussion: The Smith-Lemli-Opitz syndrome is a multiple
congenital malformation syndrome, of autosomal recessive
transmission, resulting from an inborn error of cholesterol
biosynthesis. It is caused by a defect in 7-dehydrocholesterol
reductase, which decreases levels of cholesterol and elevates its
precursors. Supplementation with cholesterol has been proven
successful in the achievement of partial clinical improvements.

Keywords: Hypocholesterolemia, Smith-Lemli-Opitz
syndrome, 7- dehydrocholesterol
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RESUMO

Introducao: S&o diversas as patologias causadas por erros
na biossintese do colesterol, sendo a sindrome de Smith-Lemli-
-Opitz a mais frequente.

Caso Clinico: Lactente, sexo masculino internado aos 31
dias de vida por dificuldades alimentares e ma progresséo pon-
deral. Apresentava sindrome dismorfica (@anomalias esqueléticas
pos-axiais), hipotonia axial, movimentos espontaneos e reflexos
débeis Do estudo realizado destaca-se uma hipocolesterolemia
e uma elevagéo dos percursores do colesterol, que permitiram
fazer o diagndstico de Sindrome de Smith-Lemli-Opitz, tendo
sido confirmado por estudo molecular. Apds suplementagéo
com colesterol verificou-se ligeira recuperacéo ponderal.

Discussao: A Sindrome de Smith-Lemli-Opitz ¢ uma sin-
drome polimalformativa, de transmissdo autossomica reces-
siva, que resulta de um erro inato da biossintese do colesterol.
E causada por um defeito da 7-dehidrocolesterol redutase, que
condiciona niveis diminuidos de colesterol e elevagao dos seus
percursores. A suplementagcdo com colesterol permitiu uma
melhoria clinica parcial.

Palavras-chave: Hipocolesterolemia, Sindrome de Smith-
-Lemli-Opitz, 7-dehidrocolesterol
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INTRODUGAO

O colesterol, para além de ser um dos principais constituin-
tes da membrana celular, tem diversas fungdes bioldgicas, que
envolvem a sintese de hormonas esteroides, esteroides neuroa-
tivos e acidos biliares. Neste sentido, a homeostasia do coles-
terol é crucial para o normal crescimento e desenvolvimento.'
As barreiras hemato-encefalica e placentar limitam a capacida-
de do metabolismo materno compensar o défice de colesterol
causado por defeitos na sua sintese, ficando o desenvolvimento
fetal unicamente dependente da sua sintese enddgena.’? Sendo
assim, nos erros inatos da biossintese do colesterol, o desen-
volvimento pré natal é gravemente afectado, ao contrario do que
ocorre na maioria dos outros erros inatos do metabolismo, onde
a toxicidade metabolica ocorre no periodo pds natal.

Os defeitos da biossintese do colesterol resultam da defi-
ciéncia e/ou disfuncdo das enzimas envolvidas na cascata de
formacgéo do colesterol (figura 1).! Todos tém em comum o défi-
ce de colesterol, mas os aspetos Unicos de cada sindrome mal-
formativa parecem ser decorrentes da acumulagéo de percurso-
res bioativos especificos do colesterol.>*

Acetoacetil CoA

-

Acetil-CoA
3 hidroxi 3 metilglutarilCoA
l
Acido mevalonico
Lanosterol
7 dehidrocolesterol

(7 dehidrocolesterol redutase)

Colesterol

Figura 1 - Biossintese do colesterol

CASO CLIiNICO

Recém-nascido do sexo masculino, 7 dias de vida, raga cau-
casiana, segundo filho de pais jovens, saudaveis e ndo consan-
guineos, sem antecedentes familiares relevantes.

Tratou-se de uma gravidez de termo, vigiada, com diabetes
gestacional no 3° trimestre de gravidez, controlada com me-
didas dietéticas. Serologias maternas no terceiro trimestre de
gravidez sem alteracdes relevantes e ecografias pré-natais sem
alteragbes morfolégicas. O parto foi distdcico por cesariana,
com indice de Apgar de 10/10 no primeiro e quinto minutos,
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respetivamente. A somatometria ao nascimento foi adequada a
idade gestacional, com peso de 31909 (percentil10-25).

Realizou rastreio enddcrino-metabdlico em D6 de vida, que
ndo revelou alteragdes. Alimentado desde o nascimento com
férmula para lactentes.

O exame fisico do recém-nascido revelou uma sindrome po-
limalformativa caracterizada por micro e retrognatia, fenda do
palato, uvula bifida, implementagdo baixa dos pavilhdes auri-
culares, pescoco curto e uma fosseta sacrococcigea (figura 2).
Nos membros destacava-se um apéndice digital do quinto dedo
da méo esquerda, polidactilia da méao direita e sindactilia parcial
do segundo e terceiro dedos de ambos os pés (figuras 3 e 4).

Figura 3 — Polidactilia



Figura 4 - Sindactilia no 2°-3° dedos dos pés

Durante o primeiro més de vida recorreu por diversas vezes
ao Servico de Urgéncia por dificuldades alimentares, caracteri-
zadas por um reflexo de succao débil, recusa alimentar e episo-
dios frequentes de regurgitacdo. Por nogdo de queixas algicas
apos alimentagdo, acompanhadas de um quadro de obstipacéo
foi medicado com domperidona, mas sem nogdo de melhoria
clinica.

Foi internado em D31 de vida por ma evolucao ponderal (peso
de 3050 g) para esclarecimento do quadro clinico. A admissao,
para além da sindrome dismorfica ja descrita, foi constatada hi-
potonia axial, movimentos espontaneos e reflexos débeis.

Do estudo analitico realizado destacou-se hipocolesterole-
mia, colesterol total sérico de 58 mg/dL (media 132,5; SD 17,5).
O restante estudo, que incluiu hemograma, glicose, fungéo re-
nal, ionograma e proteina C reativa, revelou-se sem alteragoes.
Gasimetria de sangue venoso sem evidéncia de acidose meta-
bdlica ou hiperlactacidemia. O cariétipo foi normal (46,XY).

Prosseguiu-se na realizagdo de estudos complementares
com o objetivo de rastrear a presencga de outras malformacgoes,
nomeadamente através de ecocardiograma, ecografia transfon-
tanelar, ecografia abdominal, que se revelaram sem alteragdes.
Os rastreios auditivos e oftalmoldgicos revelaram-se igualmente
sem alteragdes.

Durante o internamento foi alimentado por sonda nasogas-
trica, por dificuldade na alimentagéo por via oral. No entanto,
manteve um reflexo de succédo débil e episddios frequente de
regurgitacdo, assim como, periodos de agitagcao e irritabilidade.

Perante um lactente com sindrome dismorfico, dificuldades
alimentares, ma evolug@o ponderal, hipotonia e hipocolestero-
lemia foi doseado 7 e o 8-dehidrocolesterol que se revelou au-
mentado (1162umol/L para um valor de referéncia inferior a 0.1),
permitindo fazer o diagndstico de Sindrome de Smith-Lemli-
-Opitz (SLO). O diagnostico foi posteriormente confirmado por
estudo molecular, que revelou uma heterozigotia composta para
o gene DHCRY7 (c.545G>T; p.W182L — exdo 6 e ¢.964-1G>C;
IVSA8-G>C - exdo 9). Na nossa populacdo as mutagdes mais
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comuns sdo IVS8-1G>C, mutacéo caracteristica da populagéo
caucasiana, a T93M comum nas populagdes mediterraneas e a
F174S identificada pela primeira vez em doentes portugueses’.

Iniciou terapéutica com colesterol sintético (inicialmente na
dose de 20 mg/Kg/dia) aos 56 dias de vida. Foi objetivada uma
melhoria progressiva do estado geral, com diminui¢cdo dos pe-
riodos de irritabilidade, recuperagdo do ténus muscular, movi-
mentos esponténeos mais ativos e alguma interagdo social. Foi
igualmente constatada uma recuperagdo ponderal, como pode
ser objetivada no grafico 1. Apesar da instituicao precoce da te-
rapéutica verificou-se um cruzamento de percentis de perimetro
cefalico, mantendo a microcefalia (grafico 2).

A ressonéancia magnética cranio-encefalica revelou um dis-
creto alargamento dos espagos de circulagdo do liquor, sem
sinais de hidrocefalia, que no contexto clinico podem refletir
atrofia ligeira.

Apesar de ser alimentado por sonda nasogastrica, por per-
sisténcia das dificuldades alimentares, associado a vomitos ali-
mentares diarios e ma evolugdo ponderal e com cruzamento de
percentis de peso, foi colocado botdo de gastrostomia aos 13
meses. Foi submetido a correcdo da fenda do palato e exérese
dos dedos supranumerarios aos 17 meses de vida.

T T T T
0 & 12 L&

bt

idade (meses)

Grafico 1 - Evolugéo ponderal
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Grafico 2 - Evolucédo do perimetro cefélico

Atualmente, apresenta 18 meses de idade, mantém alimenta-
¢éo por botdo de gastrostomia com boa recuperagdo ponderal,
mas ainda com dificuldade na alimentacéo por via oral. A terapéu-
tica com colesterol sintético permitiu uma discreta recuperacdo
no desenvolvimento psico-motor. Como complemento ao trata-
mento faz terapia ocupacional, fisioterapia e terapia da fala.

DISCUSSAO

A Sindrome de SLO (OMIM 270400) resulta de um erro he-
reditario do metabolismo com expressao neonatal, que condi-
ciona um défice na biossintese do colesterol. Trata-se de uma
doenca de transmissdo autossémica recessiva, cuja incidéncia
pode variar entre 1:20000 e 1:70000, com maior prevaléncia
entre caucasianos, ndo havendo predominio de sexos. Os por-
tadores de alelos mutados responsaveis por esta patologia po-
dem atingir os 4%.8° Resulta de uma mutagao no gene DHCR?7,
localizado no bracgo longo do cromossoma 11 (11g12-13). Este
gene codifica a enzima 7-dehidrocolesterol redutase, responsa-
vel pela ultima etapa da biossintese de colesterol, a redugéo do
7-dehidrocolesterol (7-DHC) em colesterol.24°

As manifestagdes clinicas do SLO resultam da deficiéncia de
colesterol e/ou dos efeitos toxicos da acumulacao de 7-DHC (ou
do seu isdémero 8-dehidrocolesterol — 8-DHC).4#

A sindrome SLO caracteriza-se por uma grande variabilida-
de fenotipica com implicagéo na gravidade clinica. As malforma-
¢des dos membros sdo muito frequentes, e incluem a sindactilia
do segundo e terceiro dedos dos pés em 95% dos casos? e a
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polidactilia pos-axial. As dismorfias faciais consistem em micro-
cefalia, ptose, base nasal curta, narinas antevertidas, microg-
natia, fenda palatina, Uvula bifida, entre outras.2* O atraso do
desenvolvimento psicomotor com hipotonia € comum a maioria
dos doentes.? As dificuldades alimentares séo muito frequentes
(vémitos, falta de interesse na alimentagao, motilidade intestinal
anormal), o que condiciona a ma evolugao ponderal.®

Para além das manifestagoes fisicas, estdo muitas vezes as-
sociadas alteragdes comportamentais como irritabilidade, hipe-
ratividade, disturbios do sono e tragos autistas.?°

No caso clinico apresentado, a sindrome dismdrfica ca-
racteristica, as dificuldades alimentares e a hipocolesterolémia
conduziram a suspeita clinica de um erro na biossintese do co-
lesterol. O doseamento do 7-DHC e do 8 DHC permitem fazer o
diagnéstico. O nivel sérico de colesterol pode estar diminuido,
mas é importante ter em atencdo que niveis de colesterol nor-
mais ndo excluem o diagndstico. O diagnostico deve ser confir-
mado por estudo molecular do gene DHCR7.48

O objetivo terapéutico consiste na elevagao dos niveis séri-
cos de colesterol e, por um mecanismo de feedback inibitério,
na diminuicdo da acumulagdo dos precursores de colesterol
potencialmente téxicos." A suplementagdo dietética com co-
lesterol sintético tem sido usada, com doses que podem variar
entre os 20 a 40 mg/Kg/dia' com resultados positivos a nivel
da velocidade de crescimento, da velocidade de condugéo ner-
vosa, da socializagdo e a uma diminuicdo da fotossensibilidade
e das alteragdes comportamentais, como a agressividade e a
irritabilidade.®

No caso clinico apresentado verificou-se uma resposta fa-
voravel a suplementacdo com colesterol na evolugéo ponderal.
No entanto, o colesterol ndo tem capacidade para atravessar a
barreira hemato-encefalica, pelo que ndo trata os defeitos bio-
guimicos a nivel do sistema nervoso central.>*® O tratamento
com sinvastatina (0,2 a 1 mg/kg/dia) que, inibe a atividade da
3-hidroxi-3-metilglutril-coenzima A redutase, diminuindo a pro-
ducéo de metabolitos potencialmente téxicos (7-DHC e 8-DHC)
tem vindo a ser proposto, no sentido de melhorar os resulta-
dos neuroldgicos e cognitivos.#3'® No entanto, continuam por
esclarecer até que ponto as alteragdes comportamentais e de
aprendizagem destes doentes sdo secundarias a anormalidades
do desenvolvimento ou séo resultado dos defeitos bioquimicos
no sistema nervoso central.2® Por outro lado, ndo estdo ainda
totalmente garantidas as condigdes de seguranca do uso das
estatinas neste grupo de doentes.™

O prognostico depende das malformagdes de base e da
qualidade dos cuidados de suporte.?*

O estudo molecular aos pais permite o0 aconselhamento ge-
nético e diagnostico pré-natal numa futura gravidez.>®
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Oclusao/sub-oclusao intestinal
recorrente no periodo neonatal:
displasia ou imaturidade intestinal?

Nadlia Guimarées', Angelica Osorio", Carlos Enes", Paula Rocha", Alzira Sarmento", Helena Mansilha"

RECURRENT INTESTINAL OCCLUSION / SUB-OCCLUSION
IN THE NEONATAL PERIOD: INTESTINAL DYSPLASIA OR
IMATURITY?

ABSTRACT

Introduction: Changes in intestinal motility may be due
to primary or secondary causes, the most serious clinical
manifestation is intestinal pseudo-obstruction. However, in the
neonatal period this may be due to abnormalities of intestinal
innervation and / or varying degrees of immaturity of ganglion
cells.

Clinical Case: A preterm infant 26 weeks of gestation
presented, at the 43rd day of life a clinical picture suggestive
of necrotizing enterocolitis type IIA, which was not confirmed.
In the following months she presented with successive sub-
occlusive and occlusive intestinal episodes, ending in ileostomy.
The anatomopathological examination revealed some myenteric
and submucosal plexus (with increase in the number of ganglion
cells) and some larger nodes than usual. The subsequent clinical
course was favorable with good weight gain requiring, however,
transient artificial nutritional support; reconstitution of intestinal
transit occurred after 21 months.

Discussion/Conclusions: The authors present this case
of intestinal neuronal dysplasia emphasizing the favorable
prognosis associated with intestinal growth and maturity with
age.

Keywords: intestinal
obstruction; prematurity

neuronal dysplasia; intestinal
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RESUMO

Introducéo: As alteracdes da motilidade intestinal podem
ser devidas a causas primarias ou secundarias, sendo a mani-
festagdo clinica mais grave a pseudo-obstrugdo intestinal. No
entanto, no periodo neonatal estas podem dever-se a anomalias
da inervacgéo intestinal, e/ou graus variaveis de imaturidade das
células ganglionares.

Caso Clinico: Uma bebé prematura de 26 semanas de ges-
tacdo apresentou, ao 43° dia de vida, quadro clinico compativel
com enterocolite necrosante tipo IIA, que néo foi confirmado.
Nos meses seguintes apresenta quadros intestinais sub-oclusi-
vos e oclusivos sucessivos culminando em ileostomia. O exame
anatomo-patolégico revelou alguns plexos submucosos (com
aumento do numero de células ganglionares) e mioentéricos, e
alguns ganglios maiores do que o habitual. A evolucéo clinica
posterior foi favoravel, com boa progressdo estaturo-ponderal
necessitando contudo, transitoriamente, de suporte nutricional
artificial; a reconstituicdo do transito intestinal ocorreu aos 21
meses.

Discussao/Conclusoes: Os autores apresentam este caso
pelo progndstico favoravel desta entidade clinica, displasia neu-
ronal intestinal, que esta associada ao crescimento e maturagcao
intestinal com a idade.

Palavras-chave: displasia neuronal intestinal; ocluséo intes-
tinal; prematuridade

Nascer e Crescer 2015; 24(3): 124-8




INTRODUCAO

Os disturbios da motilidade intestinal podem ser devidos
a causas primarias (neuropatias e miopatias viscerais) ou se-
cundarias, sendo a manifestagéo clinica mais grave a pseudo-
-obstrugdo intestinal responsavel por quadros clinicos de sub-
-oclusé@o e ocluséo intestinal, ou seja, sinais ou sintomas de
obstrugao intestinal na auséncia de obstrugdo mecénica.’

As neuropatias ou disganglionoses intestinais representam
um grupo heterogéneo de anomalias do sistema nervoso enté-
rico que continuam a causar dificuldades no diagndstico e na
interpretac@o dos achados histologicos. Incluem a Doenca de
Hirshsprung (DH), a displasia neuronal intestinal (DNI), entre ou-
tras.”®

Os autores apresentam um caso clinico de DNI pela sua
complexidade diagnostica e terapéutica em que a componente
de alteragdo da inervacao intestinal foi o achado predominante.

CASO CLINICO

Recém-nascida pré-termo de 26 semanas de idade gesta-
cional que aos 43 dias de vida (32 semanas de idade corrigida)
inicia episodios recorrentes de ocluséo/sub-ocluséo intestinal.

Filha de pais saudaveis, ndo consanguineos; um irmao gé-
meo com atraso global de desenvolvimento; restantes antece-
dentes familiares irrelevantes. Primeira gestacéo, por fertiliza-
¢do in vitro , gemelar, vigiada com placenta prévia e ameaga
de parto pré-termo as 23 semanas. Serologias maternas sem
alteragdes. Parto distocico por cesariana as 26+° semanas, com
um Indice de Apgar ao 1° e 5° minuto de 7/8 respetivamente, e
uma somatometria ao nascimento adequada a idade gestacio-
nal (PN: 1055¢g; C:36¢cm ; PC: 26,5cm). Teve a primeira elimina-
¢do de meconio nas primeiras 24horas de vida. Sob nutricdo
parentérica, leite materno e formula para pré-termo até ao 19°
dia de vida e, desde entdo, apenas com nutricdo entérica, com
boa tolerancia alimentar.

Ao 43° dia de vida, inicia quadro de distensdo abdominal,
residuos gastricos biliares abundantes, dejecdes com sangue
e rastreio sético positivo. A radiografia abdominal evidenciava
a presenca de niveis hidro-aéreos e distensdo das ansas intes-
tinais, sem pneumatose intestinal (figura 1). Suspeitando-se de
NEC lIA foi submetida a laparotomia exploradora que a excluiu,
nao revelando qualquer obstrugdo intestinal, constatando-se
apenas a presenca de pus livre intra-abdominal com isolamen-
to posterior de Escherichia coli (E. coli) no liquido peritoneal,
tendo sido feito o diagndstico de peritonite primaria por E.coli.
Apesar da introducéo gradual de alimentacgao, apresentava uma
tolerancia alimentar irregular, ndo ultrapassando cerca de 14%
da carga hidrica total.

Ao 93° de vida, verifica-se agravamento da intolerancia
digestiva, acompanhado de distensédo abdominal, vomitos e
auséncia de transito intestinal, com imagem radiogréfica se-
melhante ao episddio prévio. Tentado tratamento conservador
sem sucesso, pelo que foi submetida a nova laparotomia ex-
ploradora, tendo sido constatada uma oclusdo intestinal por
duas estenoses a nivel do jejuno e ileo (8,5cm de comprimento
e 1,7cm de didametro e 18,5cm de comprimento e 2,1cm de dia-
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metro, respetivamente), interpretadas como possiveis sequelas
de NEC, sendo sujeita a enterectomia segmentar. Foi realizada
bidpsia do intestino delgado e sigmdide no sentido de avaliar
a hipétese de Doenca de Hirschsprung. A anatomia patolégica
mostrou ao nivel do sigmoide “(...)presenga de células ganglio-
nares(...)”, afastando essa hipdtese, e ao nivel do delgado “(...)
alguns plexos submucosos com aumento do numero de células
ganglionares e mioentéricos com alguns ganglios maiores do
que o habitual com espagamento irregular (...) aspetos focais de
displasia neuronal focal e hipoganglionismo.” (figura 2). Foi de
novo introduzida a alimentagéo de forma progressiva, desta vez
chegando a tolerar cerca de 70% da carga hidrica total.

Figura 1 — Radiografia abdominal evidenciando niveis hidro-aéreos
e distensdo das ansas intestinais, sem pneumatose intestinal.

Figura 2 - Presenca de ganglio nervoso com aumento do nu-
mero de células ganglionares. (imagem gentilmente cedida pela
Prof. Dr.2 Fatima Carneiro - Instituto Patologia e Imunologia Mo-
lecular da Universidade do Porto (IPATIMUP)).

No entanto, no 117° dia de vida, reinicia vémitos fecaldides
com auséncia de transito intestinal. Foi novamente interven-
cionada, objetivando-se disfungédo da anastomose ileal, proce-
dendo-se a ressegdo de 5,1cm de intestino delgado com uma
estenose de 0,7cm e ulceragdo da mucosa na zona central com
extensdo do processo inflamatdrio a espessura da parede.

Decorridos dez dias ap6s a Ultima intervengéo cirurgica, re-
pete quadro semelhante que resultou na quarta intervengéo ci-
rdrgica, sendo novamente constatada disfungao da anastomose
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ileal, sendo realizada ileostomia descompressiva. A histologia
dos fragmentos ileal e retal mostrou “(...) aumento de expressédo
de acetilcolinesterase em filetes nervosos do cérion da muco-
sa e da muscular da mucosa e na camada muscular(...) ganglio
nervoso com aumento do numero de células ganglionares na
submucosa(...)” (figura 3).

Figura 3- Aumento de expresséo de acetilcolinesterase em fi-
letes nervosos do coérion da mucosa e da muscular da mucosa.
(imagem gentilmente cedida pela Prof. Dr.2 Fatima Carneiro —
Instituto Patologia e Imunologia Molecular da Universidade do
Porto (IPATIMUP)).
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Figura 4 - Evolugédo estaturo-ponderal.

Legenda: NE - Nutricdo Entérica; NTP — Nutricdo Total Parentérica;
* - Cirurgia de reconstrucéo do transito intestinal.
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Desde entao assistiu-se a uma tolerancia alimentar progres-
siva, embora dependente de nutricdo parentérica para atingir
uma boa evolugdo ponderal, sem novos episodios oclusivos,
tendo tido alta aos cinco meses de vida (1,5 meses de idade
corrigida).

Esteve sob nutricdo parentérica domiciliaria a complemen-
tar a dieta por via entérica, mantendo boa evolucdo estaturo-
-ponderal. Aos 21 meses € sujeita a reconstituicdo do transito
intestinal. O pds-operatorio foi complicado por varios periodos
sub-oclusivos ligeiros e tolerancia digestiva irregular, tendo tido
alta ao 35° dia de pds-operatorio.

Atualmente com 45 meses, esta sob dieta adequada a idade
com boa evolugdo estaturo-ponderal e transito intestinal normal
para a idade. Nos Ultimos 22 meses teve dois episddios sub-oclusi-
VOS que reverteram com quatro horas de pausa alimentar (Figura 4).

DISCUSSAO

A DNI foi descrita pela primeira vez em 1971 por Meier-Ruge,
como uma malformagdo complexa do plexo nervoso entérico
de patogénese desconhecida, ao contrario da DH, determinada
geneticamente.*

A DNI proximal a um segmento de aganglionose por DH
(ndo é incomum e frequentemente surge associada a sintomas
oclusivos persistentes apos cirurgia corretiva.3467101 A incidén-
cia desta associacé@o entre DNI e DH é referida por diferentes
autores entre 25-75% dos casos, sendo que esta discrepancia
pode ser devida a diferenga entre os critérios de diagndstico
considerados, refletidos na grande variabilidade da literatura em
termos de parametros de avaliagdo de maturagao intestinal, tipo
de amostra e coloragdes usadas.'>%61°

A bidpsia intestinal, mais precisamente a bidpsia retal, € o prin-
cipal método para o diagnéstico de anomalias da inervagéo intesti-
nal.5'® O estudo baritado na DNI ndo mostra nenhuma carateristica
radiolégica especifica, para além da distens&o reto-sigmoideia.® '
De forma semelhante, a manometria ano-retal pode mostrar um
reflexo reto-esfincteriano presente, ausente ou atipico.®'

Tém vindo a ser reconhecidos como critérios de diagndstico
de DNI a presenca na bidpsia retal de hiperganglionose (presen-
¢a de mais de cinco ganglios por campo de grande aumento na
submucosa) e de ganglios gigantes, para além da presenca de
pelo menos uma das seguintes carateristicas: ganglios ectopi-
cos na lamina proépria e atividade aumentada da acetilcolineste-
rase nas fibras nervosas da submucosa dos vasos sanguineos e
na lamina proépria.>691013

Mais recentemente, M. G. Schéppi et al., apontam como cri-
térios morfolégicos de diagnodstico a presenga de pelo menos
oito células neuronais / ganglios (denominados ganglios gigan-
tes) em pelo menos 20% de um minimo de 25 géanglios sub-
mucosos em pacientes com mais de um ano de idade, numa
amostra congelada de 15um de espessura sob métodos de his-
toguimica enzimatica.! As alteragdes histoldgicas encontradas
podem ocorrer de forma localizada ou disseminada, sendo a for-
ma localizada confinada ao célon e assemelhando-se a DH.*1013

Montedonico et al., propoem uma classificagdo de DNI de
acordo com a gravidade das alteragdes histoquimicas.®'? Assim,



a DNI grave inclui a hiperplasia do plexo submucoso, ganglios
gigantes, ganglios ectopicos e atividade aumentada da aceti-
Icolinesterase na lamina propria ou na submucosa dos vasos
sanguineos; a DNI é considerada moderada se a biopsia mos-
trar ganglios gigantes do plexo submucoso com apenas um dos
outros critérios; para além disso, pacientes com doenca grave
apresentam sintomas mais cedo do que aqueles com patologia
moderada (5.2+112 meses vs. 17.5+23 meses), bem como qua-
dros de oclusao intestinal mais frequentes.®'? No entanto, outros
investigadores reportaram uma correlacéo fraca entre a gravida-
de da clinica e as carateristicas histolégicas encontradas. 691012

Estudos recentes mostraram que a 24® semana de gestacéo
a maioria das células ganglionares do sistema nervoso entérico
sd0 ainda muito pequenas e imaturas e, aquando do nascimen-
to, existe uma combinacdo de células ganglionares maturas e
imaturas, culminando o desenvolvimento céfalo-caudal do sis-
tema nervoso entérico e o atingimento da maturidade plena das
células ganglionares por volta dos cinco anos.™

De facto, apesar da hiperganglionose e da presenca de gan-
glios gigantes serem as carateristicas mais importantes para o
diagnostico de DNI, a primeira é considerada normal no recém-
-nascido®, e mais ainda na prematuridade, contribuindo assim
para a controvérsia acerca da existéncia de DNI como entidade
histopatoldgica distinta, sendo as possiveis anomalias do de-
senvolvimento do sistema nervoso mioentérico parassimpatico
consideradas por alguns autores uma variante do desenvolvi-
mento normal do intestino."?6%15

Por outro lado, ha casos descritos de familias com DNI, su-
gerindo assim a possibilidade de fatores genéticos estarem im-
plicados, nomeadamente o gene NCX/Hox1 1L.1, envolvido no
desenvolvimento do sistema nervoso periférico e na proliferacéo
ou diferenciagdo de linhas celulares da crista neural. 461015

No que diz respeito aos neurotransmissores envolvidos no
sistema nervoso entérico, o maior enfoque é dado a acetilcoli-
na. No entanto, a reducéo de neurotransmissores como NCAM
(Neural-cell adhesion molecule), GAP-43 (Growth associated
protein-43) e SY (Synaptophysin), podera também estar impli-
cada na dismotilidade intestinal, todavia sem uma relagéo entre
este defeito e a gravidade da sintomatologia e/ou a idade do
paciente.’

O tratamento da DNI, apds a exclusdo de aganglionose, é
conservador, com resolugdo do quadro em cerca de 90% dos
casos, sendo assumido nestes doentes um possivel atraso na
maturagéo do sistema nervoso entérico.2'®'" No entanto, se a
sintomatologia persistir decorridos pelo menos seis meses de
atitude expectante, a miectomia do esfincter interno ou a con-
fecdo de estoma temporario deverdo ser consideradas.5%''4 A
ressecdo esta raramente indicada, a ndo ser na doenga grave
e naquela associada a hipo/aganglionose.”'® Portanto, a indi-
cagdo para cirurgia ndo deve ser determinada com base uni-
camente nas carateristicas histopatoldgicas, mas também na
clinica do paciente.5'0""

Pelo exposto, a DNI trata-se de uma entidade complexa, cujo
curso clinico depende da extensdo das alteragdes da inervagdo
intestinal, da gravidade da clinica e da coexisténcia de DH."
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O quadro clinico mais carateristico de DNI é a ocluséo intes-
tinal™2. No presente caso clinico, os varios episédios sucessivos
de oclusio intestinal resultaram das alteragdes histoldgicas en-
contradas, bem como do grau de imaturidade intestinal, por se
tratar de um grande prematuro.’6%

De facto, o estudo anatomo-patolégico excluiu o diagndsti-
co de Doenca de Hirschsprung ao revelar a presenca de ganglio
nervoso com aumento do numero de células ganglionares, as-
petos focais de displasia neuronal e hipoganglionismo.

Também, Coerdt et al. (2004) mostraram que em prematuros
a presenca de ganglios gigantes (> 7 células) ocorre em mais de
32,7%, diminuindo com a idade. Estes mesmos autores realcam
que a hiperganglionose, sendo uma das carateristicas mais im-
portantes para o diagnostico de DNI, é considerada normal no
recém-nascido, e particularmente no prematuro, pelo que este
facto se deve ter em conta na interpretagédo histopatologica do
sistema nervoso entérico.'®

A correlagdo entre a precocidade de apresentacgéo, a gra-
vidade clinica e os achados histoldgicos defendida por Monte-
donico et al., ndo parece verificar-se neste caso uma vez que a
precocidade apontar-nos-ia para uma forma de apresentagao
grave, mas os achados histolégicos revelaram apenas aumento
do numero de células ganglionares e da atividade da acetilco-
linesterase, o que seria compativel com DNI moderada.®'? Esta
discrepancia corrobora a opinido dos defensores da fraca corre-
lagdo existente entre estes, pondo em causa a existéncia desta
patologia como entidade distinta. 910,12

No presente caso clinico, os achados histopatologicos de
areas focais de hipoganglionismo proximais a ganglios nervo-
sos com aumento do numero de células ganglionares poderdo
justificar os quadros sub-oclusivos/oclusivos sucessivos, bem
como a necessidade de tratamento cirurgico com ressegéo, ao
invés da grande maioria dos casos de DNI tratados de forma
conservadora 8”101

Atualmente, o facto de ser uma crianga com uma evolugéo
estaturo-ponderal normal e transito intestinal adequado, sem
novos episodios sub-/oclusivos, € a favor de melhoria desta pa-
tologia com a idade, fazendo emergir o seu carater mais funcio-
nal em detrimento de um carater mais organico."*

Em concluséo, trata-se de uma entidade clinica controversa
e complexa cuja apresentagdo podera depender da extensédo
do comprometimento da inervagéo intestinal, da gravidade da
dismotilidade intestinal e da coexisténcia de DH."

Os autores apresentam este caso pela sua complexidade
diagndstica e terapéutica em que a componente das anomalias
da inervacéo intestinal foram o achado predominante, cuja valo-
rizacao clinica é discutida e discutivel.
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O adolescente e a doenca croénica:
a proposito de um caso de adolescente
com Sindrome de Klippel-Trenaunay

THE ADOLESCENT AND THE CHRONIC ILLNESS:
AN ADOLESCENT WITH KLIPPEL-TRENAUNAY
SYNDROME

ABSTRACT

Introduction: The relationship between the adolescent
and his chronic illness is complex and causes imbalance in
his biopsychosocial development. Adolescence constitutes a
critical stage with changes that may affect and be affected by
ilinesses, regardless its specificity.

Case Report: Sixteen year-old male with Klippel-Trenaunay
syndrome presenting depressive and anxious symptoms and
poor therapeutic adherence, in relation to his poor adjustment to
the disease, with physic, psychic and social impact.

Conclusion: Physical and psychological changes during
adolescence pose increased challenges to the management of
chronic illness. Therefore, health services should understand its
global impact - specially on life quality and well-being perception
- and adress this issue with the patients.

Keywords: Adolescent; Development; Chronic disease;
Psychological adjustment; Klippel-Trenaunay syndrome
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RESUMO

Introducdo: A relacdo do adolescente com a doencga cré-
nica é complexa e causa desequilibrios no seu desenvolvimento
biopsicossocial. A adolescéncia constitui uma fase critica de
mudanca que pode afectar e ser afectada pela doencga, inde-
pendentemente da sua especificidade.

Caso Clinico: Adolescente de 16 anos do sexo masculino,
portador de sindrome de Klippel-Trenaunay, que apresenta sin-
tomatologia do foro depressivo e ansioso, alteragéo de atitudes
e comportamentos face a doenca e dificuldade na adeséo tera-
péutica, relacionados com o processo de integracdo e gestao
da sua doenca, com impacto fisico, psiquico e social.

Conclusao: As alteragbes desenvolvimentais da adolescén-
cia colocam desafios acrescidos a gestdo da doenga cronica.
Por isso, impde-se aos servigos de saude a compreenséo do
seu impacto global - com especial atengéo a percep¢éo da qua-
lidade de vida e bem-estar - e a criagdo de espago para que este
possa ser abordado e minimizado.

Palavras-chave: Adolescent; Development; Chronic
disease; Psychological adjustment; Klippel-Trenaunay syn-
drome
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INTRODUCAO

A doencga crénica na adolescéncia constitui-se como um
desafio aos profissionais de salde que ultrapassa largamen-
te a especificidade da afeccédo orgéanica e seu tratamento.”® A
adolescéncia representa uma etapa critica do desenvolvimento
marcada por multiplas experiéncias de confrontagdo e adapta-
¢éo, relacionadas com varios factores: as alteracdes fisicas e
bioldgicas, a experimentagdo de papeis emocionais e sociais,
a transicdo entre dependéncia e independéncia, ou as preocu-
pagdes com o auto-conceito.* A doenga cronica interfere fre-
quentemente com o normal crescimento e traz maior risco ao
desfecho adaptativo deste processo, o que por sua vez, pode
ameacar a normal gestdo dos cuidados a doenca.*Ela acres-
centa desequilibrios no crescimento organico e fisiolégico do
adolescente, mas pode também ser ela propria influenciada
pelos processos psiquicos de individuagdo e socializagdo que
nesta fase alteram a percepcéo e a atitude face a doencga.?

Sabe-se que os conceitos de identidade, auto-imagem e
desenvolvimento do ego estdo afectados no adolescente por-
tador de doenca crénica, principalmente nos casos de doenga
grave e naqueles com maior QI verbal.?2 A imagem corporal e a
vida sexual séo duas das dimensdes mais susceptiveis de per-
turbagéo, parecendo haver nalguns estudos maiores indices de
insatisfagdo com o corpo.? Sdo também mais susceptiveis ao
desenvolvimento de perturbagdes psiquiatricas, emocionais e
comportamentais e ao aparecimento de sintomatologia depres-
siva, ansiosa e baixa auto-estima.*®

Estes doentes s@o confrontados com restricdes no estilo de
vida, com aumento de dependéncia em relagéo a familia e difi-
culdades na integragdo no grupo de pares.?® Questdes como
o vestuario, a pratica de exercicio ou as actividades de grupo
podem conflictuar com as caracteristicas da doenca e/ou do
tratamento, levando a que estes sejam colocados em segundo
plano, em detrimento da dimensédo social>. Os comportamen-
tos dai resultantes pdem muitas vezes em perigo a sua saude,
provocando descompensacgao clinica, alterando tratamentos ou
precipitando hospitalizagdes.®

Nao existe um claro consenso quanto a prevaléncia da
doenca cronica nos adolescentes, principalmente devido a di-
versidade de definigdes. Situar-se-a entre os 7 e os 15%, de
acordo com a abrangéncia da definigao utilizada.?

O Sindrome de Klippel-Trenaunay (SKT) pode ser englobado
dentro do grupo de doengas cronicas de inicio precoce. Carac-
teriza-se por uma malformagado vascular combinada, complexa
e congeénita, rara e de etiologia desconhecida, constituindo-se
pela triada:®

¢ Angioma plano localizado num membro

¢ Malformagdes venosas

¢ Hipertrofia dos tecidos moles e/ou 6sseos

Esta triada verifica-se na totalidade em cerca de 30 a 60%
dos casos, sendo que é necessdria a combinagédo de duas
destas condigbes para firmar o diagnoéstico. Podem ainda
estar associadas anomalias venosas profundas, capilares e
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linfaticas, complicagcdes tromboembdlicas e coagulopatias de
consumo.®’

N&o foram encontradas, até hoje, alteragdes psicopatoldgi-
cas associadas especificamente a esta sindrome. Ela constitui,
contudo, uma doenga crénica que impde sérios desafios ao
desenvolvimento biopsicossocial na adolescéncia. Os autores
descrevem o caso de um adolescente com SKT, discutindo o
impacto psiquico e desenvolvimental associado a doenga cro-
nica.

CASO CLINICO

Rapaz de 16 anos, com Sindrome de Klippel-Trenaunay
diagnosticado aos 3 anos de idade, frequentando as consultas
de Ortopedia, Cirurgia Vascular e Hematologia. Apresenta alte-
racdes no membro inferior com angioma plano, mal-formagéao
vascular e hipertrofia dos tecidos moles, coagulopatia de consu-
mo crénica e valores de fibrinogénio persistentemente diminui-
dos, apresentando risco trombotico e hemorragico.

Gestacdo de 38 semanas, com histéria de diabetes ges-
tacional e parto por cesariana. Desenvolvimento psicomotor
adequado a idade. Boa adaptagao no periodo pré-escolar, com
bom aproveitamento até ao 7° ano. Relata dificuldades de inte-
gracéo no 8° e 9° anos, com deterioragcdo das interacgcdes com
0s pares (associada a imagem corporal e diminui¢cdo das capa-
cidades motoras) e diminuicdo do rendimento escolar, motivo
pelo qual decidiu inscrever-se noutra escola. Frequenta actual-
mente o 10° ano, referindo boa integragéo. Participa em activi-
dades num grupo desportivo onde se diz sentir aceite e admira-
do, participando em espectaculos escolares. Descreve-se como
reservado e pouco interactivo ao primeiro contacto.

Internado aos 16 anos durante 40 dias por extenso hemato-
ma toraco-abdominal de dificil resolu¢édo, associado a hemor-
ragia activa e algia intensa, em relagcdo com ruptura muscular
a nivel da cintura escapular esquerda ocorrida em contexto de
pratica de actividade fisica baseada em hiper-extensées articu-
lares. Foi pedida avaliagdo por pedopsiquiatria por manifestar
dificuldades na adaptagdo ao internamento e sintomatologia
depressiva. Apresentava humor triste e labilidade emocional,
anorexia e emagrecimento de 11kg desde ha cerca de 30 dias,
sentimentos de desesperanca e menos-valia. Associa o quadro
ao internamento prolongado, a imobilizagédo, e relata duvidas
sobre a recuperagao fisica, o receio de perda das capacidades
motoras e impossibilidade de manutencdo das suas activida-
des e estilo de vida. Foi medicado com sertralina 50mg/dia que
suspendeu 2 meses apos a alta por regressédo da sintomatolo-
gia. No mesmo ano esteve internado 10 dias por sindrome febril
com bacteriémia a Proteus mirabilis, e 22 dias por hematoma na
regido poplitea do membro inferior e dor na articulacdo coxo-
-femural. Ambos os casos estdo também associados a pratica
de exercicio fisico onde usa hiper-extensao articular, que ndo
abandonou por se identificar com a modalidade e ndo querer
perder o grupo onde se inseriu e se sente bem. Apods o Ultimo
internamento néo frequentou a escola durante cerca de 2 meses
por dificuldades de mobilizagcdo, tendo decidido suspender o
ano e mudar de escola.



Apos suspenséo da medicagdo antidepressiva admite agra-
vamento de sintomatologia do foro ansioso-obsessivo que nun-
ca tinha relatado até entdo. Apresentava preocupacdes exa-
cerbadas com a sua saude, questionando sobre estilos de vida
saudavel (p.ex, alimentacgao), ideias de contaminagao e rituais
de verificagdo. Retomou sertralina com escalada de dose até
aos 150mg/dia, com esbatimento das ideias obsessivas e dos
rituais. Mantém pratica da actividade fisica e participagdo em
concursos e espectaculos. Apesar dos riscos que a actividade
acarreta, afirma fazer parte da sua identidade e da sua forma de
interagir com os outros

DISCUSSAO

O caso apresentado exemplifica muitas das dificuldades
apresentadas pelos adolescentes no seu “didlogo” com a doen-
¢a cronica e parece ir ao encontro de muitos dos dados abor-
dados na literatura. Esta é escassa no que concerne o impacto
psicolégico e a psicopatologia associada ao SKT, ao que ndo é
alheio o facto de ser uma condigéo rara. Um estudo holandés®
encontrou um impacto consideravel na percepg¢édo da qualida-
de de vida destes doentes, quando comparados com a popu-
lagéo geral. Esta diferenga pode acentuar-se na adolescéncia
com o agravamento de alguns sintomas”®. Um dos primeiros
estudos realizados com doentes com SKT® mostra que estes
sofrem do impacto psicoldgico negativo da doenga, sobretudo
aqueles que se percepcionam como tendo pior saude. Pontuam
mais nas dimensdes somatica e psicoldgica comparativamente
a populagdo geral, nomeadamente no que se refere ao tragco
ansiedade.

Contudo, é necessario ter em conta as repercussdes que
uma condi¢&o cronica, independentemente das suas caracteris-
ticas, provoca no desenvolvimento biopsicossocial do adoles-
cente. Stein e Jessop sublinharam a existéncia de um impacto
transversal ao nivel psicossocial na doenga crénica, alertando
para a importancia do que é semelhante, mais do que as espe-
cificidades de cada doenca'. Este caso salienta essa transver-
salidade, ao evidenciar repercussoes e dificuldades observadas
noutras doencgas crénicas mais estudadas, como a diabetes ou
a asma.

O doente descrito desenvolve pela primeira vez sintoma-
tologia depressiva associada ao internamento prolongado e a
consciencializagdo do impacto da doenca na sua vida e na for-
ma como se percepciona. Algumas situagdes parecem ressaltar
atitudes de negacédo, nomeadamente quando repete actividades
que comportam risco de agravamento da doenga. Por outro lado
evidencia ideias ruminativas quando se mostra exageradamen-
te preocupado com a sua saude. Este aparente contrassenso
pode ser explicado pela influéncia de multiplos factores emo-
cionais e desenvolvimentais nesta fase de crescimento. A con-
frontacdo com a doenca croénica, sobretudo aquando dos seus
periodos de exacerbagédo ou descompensacgao, expoe as reper-
cussoes dai resultantes no presente e no futuro, na concepgéo
da sua auto-imagem, na idealizagao do self e do seu projecto de
vida. Isto pode ter conduzido as preocupagdes exageradas que
verbaliza sobre a sua saude geral e ao aparecimento de pertur-
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bacgdo ansiosa relacionada com habitos de vida saudaveis. O
desenvolvimento da sintomatologia obsessiva podera ser com-
preendida, neste contexto, pela percepcao de dificuldade no
“controlo” da sua saude e do seu bem-estar, pela ambivaléncia
emergente entre a atencdo aos cuidados de saude e o desejo
de ignorar uma doencga que condiciona a sua liberdade. Segun-
do os estudos cientificos, a sintomatologia depressiva parece
estar mais associada a gravidade da doenca, aos eventos de
vida negativos e ao sexo feminino, o mesmo acontecendo com
a utilizagéo de estratégias de coping de culpa (auto ou hetero-
-atribuida), ruminagéo, catastrofizacdo e negacao®.

No caso apresentado, a reincidéncia da pratica de activi-
dade fisica favorece um prejuizo ou agravamento da doenga.
A manutencado da actividade de grupo, o reconhecimento dos
pares e a identificagdo com a pratica fisica demonstra o maior
peso da socializagdo, da necessidade de aceitagdo e de igual-
dade na tomada de algumas decisdes face & doenca. E nesta
ambivalente convivéncia com a doencga que desenvolve o seu
proceso de individuagdo, de independéncia familiar e de inte-
gracao social. Dois internamentos parecem ter resultado direc-
tamente da pobre compliance, o que, juntamente com a lon-
ga duragdo dos mesmos e respectivas convalescencas, levou
a perda de um periodo académico importante e a decisdo de
desisténcia do ano lectivo. Deve ainda salientar-se o relato das
dificuldades de integracdo no 3° ciclo, aliadas a quebra do ren-
dimento escolar, que ja tinham contribuido para a mudanga de
escola. Coloca-se aqui em equagédo a problematica da adeséo
ao tratamento em sentido lato, definida por Haynes como todo o
comportamento coincidente com a orientagcdo médica - seja em
relagdo a toma da medicagdo ou seguimento de dieta, ou mes-
mo execucdo de mudancas no estilo de vida'®. A pobre adesdo
a terapéutica nestes adolescentes verifica-se em multiplos es-
tudos e pode estar associada a factores cognitivos, emocionais
e psicoldgicos, a percepg¢ao da doenga ou a caracteristicas do
meio circundante3*. O parco desenvolvimento do pensamento
abstracto, a incapacidade de antecipacao das consequéncias
futuras ou o falso conceito de invulnerabilidade poderédo estar
implicados?. Assim, os comportamentos de risco ou exploraté-
rios tipicos deste periodo podem exacerbar-se nos adolescen-
tes com doenca cronica, uma vez que, ao contrario do que se
poderia pensar, poderdo ter mais tendéncia para se envolverem
em actividades sociais e colocarem-se em situagdes de risco, a
procura do desejo de “ser igual aos outros”.® Por outro lado, os
comportamentos de ndo-compliance também devem ser consi-
derados como fazendo parte do desenvolvimento apropriado na
adolescéncia. E por isso importante ndo julgar ou repreender o
doente, procurando dar espago a que este se possa expressar
sobre o tratamento.® Este caso retrata também a perturbagao ao
nivel académico, nomeadamente o menor aproveitamento esco-
lar, também encontrado num estudo recente realizado numa po-
pulagdo de adolescentes portugueses.'' Tem sido sugerido que
este impacto tem por base o medo da divulgagao da doenca e
da estigmatizagéo, as incompatibilidades vocacionais, as faltas
a escola devido a doenga, ao seu tratamento, ou simplesmente
a maior susceptibilidade ao absentismo.?
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O caso relatado espelha a complexidade da convivéncia
do adolescente com a doenga crénica, materializando varias
questdes e preocupacgbes salientadas na literatura. Em razéo
da evolugéo no conhecimento clinico e terapéutico, as doengas
tendem a apresentar uma evolugdo cada vez mais cronica. As
mudancas psiquicas e comportamentais proprias da adolescén-
cia podem sofrer maior desequilibrio quando existe uma doenga
cronica, expondo necessidades de cuidados ao nivel psicosso-
cial, preventivo e reabilitativo.! Uma abordagem holistica, com
apoio psicoeducativo e psicoterapéutico, vocacionada para
melhorar a adaptacéo e a adeséo, pode preencher um “espaco
vazio” deixado pela especializagdo dos cuidados médicos."3°
Deve ser proporcionado o espago para que o adolescente ex-
ponha as suas dificuldades, elegendo a melhoria do bem-estar
como um dos objectivos principais do tratamento®. A relagéo
clinico-paciente podera ter mais importancia do que aquela que
se atribui no que respeita a melhoria da adeséo ao regime tera-
péutico:®

NOTA: O presente artigo esta redigido segundo a antiga ortografia.
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Quando as saquetas se confundem
- ingestao de cloridrato de benzidamina

Ana Lopes Dias', Helena Pereira, Joana Soares!, Teresa Campos', Mdrcia Quaresma'

WHEN THE SACHETS GET MIXED-UP - BENZYDAMINE
HYDROCHLORIDE INGESTION

ABSTRACT

Introduction: The benzydamine hydrochloride is an anti-
inflammatory drug with analgesic, antipyretic and antimicrobial
properties.

Case report: A 4 year and 8 month-old boy is brought to
the emergency room with psychomotor agitation and visual
hallucinations, starting approximately 1 hour after the accidental
ingestion of a sachet of 500 mg of benzydamine hydrochloride.
Physical examination showed ataxia, tremor, occasional
spasmodic tremors, agitation and visual hallucinations. After
gastric lavage and activated charcoal, haloperidol was given due
to severe agitation and visual hallucinations. Given the possibility
of asphyxiation caused by spasm of the respiratory muscles, he
was transferred to a tertiary hospital. With a favorable outcome,
the patient received medical discharge on the 2nd day of
admission.

Discussion: We alert to the possibility of confusion between
oral and topic solutions. Being the hallucinogenic effect the main
clinical manifestation, benzydamine ingestion, either intentional
or accidental, should be considered in acute psychotic episodes.

Keywords: intoxication, benzydamine, hallucination,
children
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RESUMO

Introducao: O cloridrato de benzidamina é um anti-inflama-
tério ndo esterdide com propriedades analgésicas, antipiréticas
e antimicrobianas.

Caso Clinico: Menino de 4 anos e 8 meses recorreu ao
servigco de urgéncia por agitagdo psicomotora e alucinagdes vi-
suais, com inicio cerca de 1 hora apods a ingestao acidental de
uma saqueta de 500 mg de cloridrato de benzidamina. Ao exa-
me objetivo apresentava ataxia, tremor, abalos espasmaddicos
ocasionais, agitagdo psicomotora e alucinagdes visuais. Apos
lavagem gastrica e administracdo de carvao ativado, adminis-
trou-se haloperidol pelo quadro acentuado de agitagdo com alu-
cinacdes visuais. Dada a possibilidade de ocorréncia de asfixia
por espasmo da musculatura respiratéria, foi transferido para
um hospital terciario. Apresentou evolugéo favoravel, com alta
ao 2° dia de internamento.

Discussao: Alerta-se para o risco de confusdo na via de
administracdo de apresentagdes para uso tépico e oral. Sendo
a principal manifestagao o efeito alucinogénico, a ingestéo aci-
dental ou intencional de benzidamina deve ser considerada em
quadros psicoticos agudos.

Palavras-chave: intoxicagdo, benzidamina, alucinagao,
crianga
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INTRODUCAO

O cloridrato de benzidamina € um anti-inflamatdério néo este-
roide com propriedade anti-inflamatéria, analgésica, antipirética
e antimicrobiana. Esta disponivel sob diversas apresentacoes
farmacoldgicas: solugédo para pulverizagdo bucal (Tantum Ver-
de®, Flogoral®, Mebocaina Anti-Inflam®), solugdo vaginal (Ro-
salgin®), po para solugéo vaginal (Rosalgin®), pastilhas (Tantum
Verde®, Flogoral®, Mebocaina Anti-Inflam®), creme (Tantum®)
e gel (Tantum®, Momen®) de uso cutaneo. E utilizada para tra-
tamento sintomatico de condigbes orofaringeas, osteoarticula-
res e ginecoldgicas'.

A farmacocinética caracteriza-se por uma rapida absorgédo
gastrointestinal apds a ingestio oral, sendo que aproximada-
mente 64% da dose é absorvida na primeira hora, estando
completa em 4 a 5 horas. A metabolizagdo é hepatica, com
uma semivida plasmatica de aproximadamente 8 horas, sendo
eliminada pelas fezes e urina. A absorcédo a nivel da pele e da
mucosa oral e genital é baixa, sendo inferior a 10% da dose de
aplicagao topicas.

A intoxicacdo aguda com benzidamina estd associada a
agitacéo, ansiedade, alteragdes visuais, alucinacdes e convul-
s80. Ha casos em que apods a ingestdo de doses elevadas de
benzidamina apresentaram alteragdes como irritabilidade, hipe-
ractividade a estimulos externos, movimentos coreiformes dos
membros, a que se seguiu um estado de depresséo, constituido
por torpor e hipotonicidade*.

CASO CLIiNICO

Menino de 4 anos e 8 meses, seguido em consulta de pedia-
tria por obstipac@o e encoprese, medicado com macrogol em
saquetas. Sem antecedentes familiares de relevo e sem alergias
medicamentosas conhecidas.

Trazido ao servigo de urgéncia por quadro neurologico ca-
racterizado por agitacdo psicomotora e alucinagdes visuais (co-
bras no corpo), com inicio uma hora apds a ingestao acidental
de 500 mg de cloridrato de benzidamina (Rosalgin® - p6 para
solucdo vaginal) diluida em agua (31,3 mg/Kg), ao invés de ter
sido administrado uma saqueta de macrogol.

Ao exame objetivo apresentava a via aérea permeavel, ven-
tilacdo espontanea, saturagéo periférica de oxigénio de 98% em
ar ambiente e auscultagdo cardiopulmonar sem alteragdes. Es-
tava corado, hidratado, hemodinamicamente estavel, apirético e
normoglicémico. A nivel neurolégico apresentava ataxia, tremor,
abalos espasmadicos ocasionais, pupilas isocéricas e isorreati-
vas, reconhecendo a mae e o seu préprio nome.

Contactado o Centro de Informagéo Antivenenos (CIAV), que
confirmou que a sintomatologia era compativel com a intoxica-
¢éo por cloridrato de benzidamina. Foi dada a informagéo que
as alucinagdes seriam dificeis de controlar, alertando para o fac-
to de o diazepam néo ser eficaz no controlo destas, sugerindo a
utilizag@o de haloperidol.

Realizada lavagem gastrica com soro fisioldgico, cerca de
2h apds a ingestdo, e administrado carvéo ativado, na dose de
1,25 g/Kg. A avaliagéo analitica efetuada, que incluiu hemogra-
ma, gasometria, ionograma, fungdes hepatica e renal néo reve-
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lou alteracdes. Dada a severidade das alucinagoes, foi adminis-
trado haloperidol (2 doses de 0,02 mg/Kg).

Procedeu-se a transferéncia do doente para um hospital
terciario, pela possibilidade descrita na literatura® de poder
ocorrer asfixia por espasmo da musculatura respiratoria. Per-
maneceu internado em observacgédo, tendo realizado fluidote-
rapia endovenosa e inibidor da bomba de protdes. Evidenciou
melhoria das alucinagdes visuais, referindo a presenga de pe-
quenos pontos luminosos até 9h apds a ingestdo. Cerca de
12h apds a ingestao do farmaco repetiu avaliagdo analitica que
se manteve sem alteracdes. Teve alta ao 2° dia de internamen-
to, assintomatico.

DISCUSSAO

O mecanismo pelo qual ocorrem os efeitos alucinogénios
ainda é desconhecido. Por um lado, a presenca de indazol pode
explicar a ocorréncia de alucinagdes pela semelhanga quimica
com o componente indol presente na serotonina, levando a ati-
vacao serotoninérgica dos recetores 5HT2A, dando origem a
alucinacgdes tal como os alucinogéneos primarios (dimetilamina
no 4cido lisérgico e dimetiltriptamina)®. Por outro, a benzidamina
em doses elevadas aumenta a produgédo de dopamina a nivel
cerebral, acelerando a atividade do sistema limbico. Conse-
quentemente as experiéncias armazenadas na memdria afetiva
sdo vivenciadas de maneira deformada, levando a percegéo da
realidade de forma alterada®.

O tratamento da intoxicagdo por benzidamina é de supor-
te, com lavagem gastrica até 60 minutos apds a ingestéo e ad-
ministracdo de carvéo ativado. Recomenda-se que se force a
diurese e se alcalinize a urina, de forma a aumentar a sua eli-
minacgdo?. Ndo se conhece um antidoto especifico. A utilizagao
de diazepam para controlo das alucinagdes parece ineficaz, ndo
havendo suporte na literatura para este fato. A nivel nacional,
a indicagdo para a utilizagdo de haloperidol é dada pelo CIAV
e tem por base a informagéo recolhida ao longo dos anos, se-
dimentada na experiéncia dos que se tém deparado com estes
casos. De 2010 a 2014, o CIAV registou 36 casos de exposicao/
intoxicagé@o por ingestéo de benzidamina: 30 do sexo feminino,
idade média de 26,7 anos (min. 2 e max. 71) e 16 com idade
inferior a 18 anos.

Nos ultimos anos, o uso de benzidamina tem sido popular
entre os adolescentes e adultos jovens’. No Brasil, foi realizado
um estudo sobre o uso recreativo de benzidamina®. Os resulta-
dos observados identificaram o seu uso entre criangas e adoles-
centes que se encontram na rua. A popularidade da benzidami-
na deve-se ao seu baixo preco, facil acesso e uso. Na internet?
sdo obtidas informacdes relativas as alucinagbées produzidas
pelo farmaco, geralmente associando o consumo de alcool®,
bem como a duragdo, como se deve tomar e a descri¢cdo por-
menorizada dos efeitos. Estdo descritos varios casos clinicos
relacionados com a ingestdo acidental'®, uso recreativo' e ten-
tativa de suicidio®. De referir, ainda, um caso em que as queixas
psicéticas se mantiveram apds a descontinuagdo de benzida-
mina, ndo sendo claro se esta desencadeou um novo processo
psicotico ou despoletou uma psicose latente'.



Em Portugal trata-se de um farmaco de venda livre e de

baixo custo, devendo existir meios para monitorizar a comer-
cializacdo e utilizacdo deste medicamento, promovendo a sua
farmacovigilancia, de forma a assegurar o seu uso seguro e
racional.
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REFERENCES
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primeira e a ultima, unidas por hifen (ex.: 7). They should be limited to 40
for original papers, 15 to case reports and 80 to review articles.

- The journal complies with the reference style in the Uniform
Requirements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals
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formats for a variety of reference types. Examples:
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KN, Zaidi MH, Haque SK, Bahakim H, el-Hazmi M, el-Swailam M, et
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