Revista de Pediatria

SOPERJ

Publicacao da Sociedade de Pediatria do Estado do Rio de Janeiro Ano 17 ¢ N. 3 * Outubro/2017

ISSN: 1676-1014
Editoriais

Comportamento de risco do adolescente
Giuseppe Pastura 3

Razdes para brincar
Marcia de Oliveira Gomes Gil 4

Artigos originais

Aplicacao do exame neurocomportamental do neonato descrito por Morgan e colaboradores em
recém-nascidos a termo de baixo risco

Cristina Lucia Figueiredo da Silva, Adauto Dutra Moraes Barbosa, Cristina Ortiz Sobrinho e Edson Nahim Daher 6

Doencas alérgicas e niveis elevados de imunoglobulina E em criancas e adolescentes
Geraldo Jacob Jorge, Licinio Esmeraldo da Silva, Gesmar Volga Haddad Herdy e Selma Maria de Azevedo Sias 16

Relatos de caso

Artrogripose congénita multipla
Maria Dolores Salgado Quintans, Paula Ribeiro Barbosa e Beatriz Lucena 23

Velocidade de hemossedimentacdo (VHS) como marcador laboratorial de resposta terapéutica na
osteomielite aguda

Lucas Saraiva da Silva, Marcelo Velmovitsky, Ingrid David Giuliani Maraboti, Danielle Plubins Bulkool, Rafael Del
Castillo Vilalba, Claudete Aparecida Aratijo Cardoso e Salim Kanaan 28

Deficiéncia de zinco em lactente: um raro caso de acrodermatite enteropatica?
Bruna Karoline Pinheiro Franga Protdsio, Mauro Sérgio Toporovski, Lygia Souza Lima Lauand, Clarice Blaj Neufeld,
Leandro Dimasi Buck, Laura Garofalo, Luciana de Almeida e Camila Maria Pinheiro Machado Martins Barbosa ___134

Normas para publicacao 38







Revista de Pediatria SOPER])

Sociedade de Pediatria
do Estado do Rio de Janeiro

SOPER)J
Sociedade de Pediatria do
Estado do Rio de Janeiro



Expediente

Editora
Ana Licia Ferreira

Conselho Editorial

Anna Tereza Miranda Soares de Moura

Claudete Aparecida Aradjo Cardoso

Diretoria da SOPER)

Triénio 2016-2018

Presidente

Isabel Rey Madeira
Vice-Presidente

Anna Tereza Soares de Moura
Secretaria-Geral

Maria Marta Regal de Lima Tortori
I° Secretario

Claudio Hoineff

2° Secretario

Joel Conceicdo Bressa da Cunha

I° Tesoureiro

Marcia Fernanda da Costa Carvalho
2° Tesoureiro

Leda Amar de Aquino

Diretor de Cursos e Eventos
Katia Telles Nogueira

Diretoria de Publicacao
Adriana Rocha Brito

Diretoria de Etica e Valorizagio
Profissional

Maria Nazareth Ramos Silva
Diretoria-Adjunta de Cursos Eventos
Maria de Fatima Monteiro Pereira Leite

Diretoria de Relacionamento com
Associados

Silvio da Rocha Carvalho

Coordenacao de Comités Cientificos
Celise Regina Alves da Motta Meneses
Comissdo de Sindicancia

Naum Podkameni

Maria Tereza Fonseca da Costa

Raimunda lzabel Pird Mendes

Coordenacao de Cursos de Atualizacao
Denise Garcia de Freitas Machado e Silva
Conselho Fiscal

Edson Ferreira Liberal

Maria de Fatima Goulart Coutinho

Sheila Muniz Tavares

Hélcio Villaca SimGes

Ricardo do Rego Barros

Conselho Consultivo

Edson Ferreira Liberal

Maria de Fatima Goulart Coutinho

Marilene Augusta Rocha Crispino Santos

Sidnei Ferreira

Maria Tereza Fonseca da Costa

Coordenacao do Curso de Atualizacao
Denise Garcia de Freitas Machado e Silva
Coord. Adjunta do Curso de Atualizagdo
Flavio Lucio Paranhos Margal

Coordenacao do Curso Pediatric
Advanced Life Support (PALS)

Regina Coeli de Azeredo Cardoso
Coordenacao do Curso de Reanimagio
Neonatal

José Dias Rego

Antdnio Carlos de Almeida Melo
Diretoria de Coordenacao das Regionais
Paulo César Guimardes

Luiz lldegardes Alves de Alencar

Presidentes Regionais
Regional Norte Fluminense
Sylvia Regina de Souza Moraes

Regional Lagos

Denise Garcia de Freitas Machado e Silva
Regional Sul Fluminense

Luciano Rodrigues Costa

Regional Baixada Fluminense
Marcia Ramos Madella

Regional Zona Oeste

Paulo Sérgio da Silva Branco

Regional Leste Fluminense
Aurea Licia Alves de A. Grippa de Souza
Regional Serrana

Felipe Machado Moliterno

SOPER]

Rua da Assembleia, 10, sala 1.812,
Rio de Janeiro — RJ
www.soperj.org.br

Tel.: (21) 2531-3313
soperj@soper;j.org.br
secretaria@soperj.org.br

Revisao de texto: Andréia Branddo

Projeto grafico: DC Press — Celso Pupo



Editorial

Comportamento de risco do adolescente

Giuseppe Pastura

Mestre e Doutor em Clinica Médica pela Universidade Federal do Rio de Janeiro.
Pos-Doutor pela Wiirzburg Universitdat, Alemanha. Professor da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal do Rio de Janeiro.

O que explica o comportamento ar-
riscado do adolescente? Por que 0s jo-
vens de 10 a 20 anos tomam decisoes
que, muitas vezes, colocam suas vidas
em risco? Por que bebem tanto? Por
que se envolvem em numero tao alto
de acidentes automobilisticos?

A literatura é bastante consistente em
relacao ao incremento na morbimorta-
lidade! nessa faixa etaria e os mecanis-
mos neurobioldgicos subjacentes a esse
quadro tém se tornado alvo de um nu-
mero expressivo de pesquisas nos ul-
timos anos. Uma explicacao frequen-
temente utilizada, mas que carece de
base cientifica, é a maior impulsividade
desses jovens na busca por sensacoes. A
impulsividade possui trajetoria tempo-
ral diversa daquela exibida pela busca
de prazer, uma vez que a primeira cai
constantemente a partir de 12 anos de
idade, enquanto que a segunda cresce
até os 14 anos, antes de declinar.

Outro ponto comumente admitido
como causa do comportamento de ris-
co é a incapacidade de o adolescente re-
conhecer situagoes de risco. Mero en-
gano. Os jovens possuem maior capaci-
dade de identificacao de risco do que os
adultos, porém tém uma menor aver-
sao a situacoes de ambiguidade, em que
existe risco real de acidentes.?

Um aspecto que também merece ser
valorizado € o papel do grupo na toma-
da de decisoes de risco. Diversos tra-
balhos tém demonstrado que os jovens
tomam decisdes de maior risco sem-
pre que estimulados pelo grupo, e a
mesma decisao nao ocorre quando o

individuo passa por idéntica situacao,
porém, sozinho.?

As teorias mais recentes tendem a ex-
plicar a tomada de decisdes de risco do
adolescente como um desbalanco entre
0 amadurecimento precoce das regioes
relacionadas a busca por sensagoes — re-
gido limbica — e 0 amadurecimento tar-
dio das regioes relacionadas as funcoes
executivas e de controle de comporta-
mento — cortex pré-frontal. Esta corre-
lacao imperfeita de forcas costuma ser
mais evidente no sexo masculino, pro-
vavelmente devido a acao da testoste-
rona. Estudos recentes evidenciam que
esse hormonio, em conjunto com o cor-
tisol, é responsavel por modificacoes na
estrutura cerebral e no desenvolvimen-
to neuronal no cérebro. Neuronios sob
o efeito da testosterona possuem maior
diametro e maior capacidade de trans-
missao de informagoes.

Existe alguma vantagem adaptativa
nesse comportamento arriscado dos jo-
vens? Curiosamente, as atitudes impe-
tuosas dos adolescentes do sexo mas-
culino tendem a coloca-los em posicao
de maior atratividade para as futuras
pretendentes do sexo feminino, como
demonstram pesquisas antropologi-
cas realizadas com tribos brasileiras e
africanas.

Por fim, é importante salientar o rele-
vante papel do sono na tomada de deci-
soes arriscadas por parte dos adolescen-
tes. Uma regulacao imperfeita do ciclo
sono-vigilia pode levar a alteracoes nos
mecanismos de recompensa no sistema
limbico com consequente aumento na
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busca por sensagoes agradaveis e incre-
mento no uso de alcool.*

E o que pode ser feito para minimizar
esse problema? Nao existe uma respos-
ta facil para a questao. Alguns estudos
tém demonstrado que o fortalecimento
das relagoes familiares por meio de ati-
tudes simples, como realizar as princi-
pais refeicoes juntos, possui efeitos be-
néficos para a satide mental dos indi-
viduos. Da mesma forma, as redes de
relacionamento virtual podem ser uti-
lizadas para o envio de mensagens de
comportamento responsavel e seguro,
reduzindo a frequéncia de atitudes que
possam trazer risco para o adolescen-
te. Entretanto, cabe ressaltar que, in-
felizmente, leva tempo para que o jo-
vem se desenvolva e passe a fazer jul-
gamentos maduros frente as questoes
da vida diaria.
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Editorial

Razoes para brincar

Marcia de Oliveira Gomes Gil

Psic6loga, Mestre e Doutora em Educacao pela Universidade do Estado do Rio de Janeiro. Pesquisadora de politicas publicas educacionais para a pri-
meira infancia. Coordenadora da Pés-Graduacao em Docéncia na Educacao Infantil da Universidade Castelo Branco. Membro do Comité de Saiade
Escolar da Sociedade de Pediatria do Estado do Rio de Janeiro.

Feche os olhos por um momento e
imagine que vocé esta cercado de crian-
cas. Pode ser uma festa, um encontro,
um parque ou até mesmo uma reu-
nido familiar. O que vocé ouve? O que
vocé vé? Possivelmente suas respostas
incluem sons e agoes que remetem a
brincadeiras e situacoes ladicas. A re-
lagcao que fazemos entre as criangas e
a brincadeira é direta, fruto das nossas
experiéncias enquanto criancas e das
experiéncias que temos com outras.

Mas sera que as criancas de hoje brin-
cam da mesma forma que nés brinca-
mos? Sera que tém o mesmo tempo que
tinhamos para brincar?

A brincadeira acompanha as modifi-
cagoes historicas e sociais, sofrendo al-
teracoes na forma e no contetido daqui-
lo que € brincado, assim como no tem-
po que é reservado para que essas brin-
cadeiras acontecam. Este € o tema cen-
tral dessa discussao que aqui se inicia.

Ha muitos anos existe o reconheci-
mento por parte de filésofos, psicolo-
gos, socidlogos e educadores de que as
brincadeiras sao importantes para a
formacao e constituicao psicologica do
ser humano.

A Psicologia, ciéncia pioneira no es-
tudo da infancia, estruturou, ao longo
dos tempos, conhecimentos relaciona-
dos com diversas facetas do desenvolvi-
mento infantil, particularmente as re-
lativas ao brincar.

Mesmo considerando as diferen-
cas epistemoldgicas entre os varios
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pesquisadores que investigaram esse
tema no campo psicolégico, a maioria
chegou a conclusoes positivas sobre o
valor da dimensao simbélica e ludica
das brincadeiras como elementos fun-
damentais para a socializacao, apren-
dizagem e desenvolvimento do ser hu-
mano. Por isso, as fun¢des do brincar
devem ser valorizadas em todos os ni-
veis da vida.

Podemos elencar alguns beneficios
da brincadeira na visao de alguns dos
principais teéricos do desenvolvimen-
to humano.

Para Jean Piaget,' brincar é desen-
volvimento e aprendizagem. E a partir
da acdo que a crianga desenvolve sobre
o meio fisico e social, e que se cons-
troem as estruturas de pensamento.
Assim sendo, diante de um conflito ou
uma novidade, ela busca novas estra-
tégias para compreender os problemas
que surgem, reorganizando, do mesmo
modo, suas estruturas de pensamento e
possibilitando outras mais complexas.
A brincadeira evolui numa tendéncia
que segue o trajeto dos jogos de exerci-
cio (construgoes), jogos simbolicos (faz
de conta, desenhos, imitacoes etc.) e
jogos com regras explicitas (por exem-
plo, amarelinha, bola de gude, xadrez
etc.). A crianga, ao brincar, procuran-
do representar a realidade em que vive,
depara-se com situagdes problematicas
que tenta resolver.

Para Lev Vygotsky,? o brincar aten-
de as necessidades da crianca. Na
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brincadeira a crianca sempre age como
se ela fosse maior do que é na realidade,
aproximando-se, assim, de seu poten-
cial. Vygotsky enfatiza que, ao brincar,
a crianga entra em contato com regras
— tanto aquelas que repete do mundo
adulto como as que constroi para dar
sentido a brincadeira. Dessa forma,
nas interagoes sociais dos momentos
de brincadeira ha diferentes possibili-
dades de desenvolvimento.

Para tedricos da Psicandlise, como
Melaine Klein,? as representacoes sim-
bdlicas possibilitam elaboragdes afeti-
vas. A simbolizagdo autoriza a crian-
ca transferir nao apenas interesses mas
também fantasias, ansiedades e culpa
a outros objetos, além de pessoas. Essa
projecao da atividade psiquica na brin-
cadeira permitiria a qualquer adulto
ter acesso a esse mundo interior das
criancgas. Nessa perspectiva, a crianca,
ao brincar, estara representando e ree-
laborando seus medos, suas angustias,
suas ansiedades e seus desejos.

Embora o preenchimento das ne-
cessidades, estudado por Vygotsky,? a
ideia de elaboracao afetiva, destaca-
da por Melanie Klein,? e os principios
interativos, descritos por Piaget,' se-
jam necessarios e fundamentais para
se compreender o brincar, eles sao in-
suficientes. E preciso também consi-
derar elementos proprios do campo
sociocultural.*

O brincar gira em torno da cultura ld-
dica, que é, antes de tudo, um conjunto



de procedimentos que tornam a brin-
cadeira possivel, com a incorporac¢ao
de aspectos da cultura em que a crian-
¢a vive. A crianga, o adolescente ou o
adulto, ao representar uma situacao,
necessariamente o faz(em) partindo
das relacoes sentidas ou vivenciadas
no ambiente e na cultura. O brincar de
uma crianga no Brasil é, portanto, di-
ferente do brincar de uma crianga em
qualquer outro pais, 0 que nos permite
entender que ha raizes sociais e cultu-
rais nas diferentes formas do brincar.
Dessa forma, assimilam nas constru-
¢oes simbolicas as regras e os papéis so-
ciais com 0s quais convivem. As crian-
gas, ao representar, conhecem e incor-
poram a realidade. Com a interioriza-
¢ao das regras e dos papéis sociais, a
crianca constroi formas imaginarias,
apoiando suas proprias criacdes em
esquemas que sao 0S Mesmos encon-
trados em sua trajetéria cultural e de
relacOes com objetos e pessoas. Assim,
inclui-se na cultura.

Logo, podemos afirmar que os jogos e
as brincadeiras preparam para a convi-
véncia social e democratica. Os valores
préprios da convivéncia, do respeito e
da solidariedade se consolidam a partir
das vivéncias dos jogos e de suas regras.

As funcoes do brincar descritas ante-
riormente justificam sua inser¢ao, res-
significacao e valorizacdao. Fazé-lo no
contexto cotidiano — sem davida — é
uma tarefa ardua e criativa, outorgada
a pais e educadores, que infelizmente
vem, no entanto, adquirindo um status
de atividade menos importante.

O brincar ou a brincadeira ¢ a ativida-
de principal da crianca. Uma agao livre,
iniciada e conduzida por ela. Um exer-
cicio de autonomia, no qual a crianga
pode tomar decisoes, expressar senti-
mentos, lidar com valores, conhecer a
si mesma, aos outros e ao mundo em
que vive.

Brincar permite a representacgao e re-
peticao de acoes, a ampliacao da ativi-
dade criadora, o compartilhamento de
aprendizagens, a afirmacao e explora-
cao da identidade da crianca, a repre-
sentacao e recriacdo do mundo a sua
volta. Dessa forma, o individuo vai se
apropriando de novas culturas, na me-
dida em que a ele sao apresentados no-
vos repertorios e possibilidades.

Brincar é compartilhar, é socializar
e interagir. E assim que as criangas vao
conhecendo o mundo e recriando si-
tuagoes. Assim elas se desenvolvem.

Queremos criangas criativas, partici-
pativas, curiosas, investigativas e criti-
cas? Se a resposta a esta pergunta for
sim, pense seriamente em oportunizar
tempos e espagos para brincar.

Brincar remete a brinquedos. E mui-
tos pensam que a falta desses materiais
estruturados e elaborados com essa in-
tencao pode trazer dificuldades para a
brincadeira. Na verdade nao é assim.
Considere que caixas de papelao, pane-
las, papéis, tintas, roupas e outros ape-
trechos, nao necessariamente vistos
como brinquedos, sao excelentes ma-
teriais para o exercicio da criatividade
e inventividade infantil.

Mas o desafio da brincadeira nao para
por ai. O mundo da pressa e do pron-
to confere as brincadeiras um desvalor,
presente em expressoes como “hora de
fazer nada” ou “hora de descarregar as
energias”, reservada apenas para algum
pequeno momento da rotina das crian-
cas. Essa visdo é encontrada em escolas
e espagos familiares.

Na escola, tais posturas, antes mais
presentes na educacao de criancas a
partir de 7 anos, pode ser ja verificada
nas instituicoes voltadas para as crian-
¢as menores, com a valorizacao e exi-
géncia de tarefas cada vez mais buro-
craticas.” Com a crescente pressao so-
cial e politica para que a alfabetizacao
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se concretize cada vez mais cedo, mes-
mo institui¢oes e professores que traba-
lham com criangas de 0 a 5 anos vém
sentindo reflexos que trazem conse-
quéncias na valorizacao dada ao brin-
car, refletidas na pratica pedagdgica
cotidiana.

Nas familias, as interacoes e as brin-
cadeiras vém sendo substituidas por
inimeras atividades, como aulas e es-
portes, destinando o pouco tempo li-
vre das criancgas a utilizacao de equi-
pamentos eletronicos, videos e TV. Para
além do prejuizo das relacoes, conside-
re que o excesso de atividades direcio-
nadas prejudica o desenvolvimento da
autonomia.

E necessario repensar tais préticas e
orientar as familias a permitir e incen-
tivar as brincadeiras infantis, especial-
mente aquelas nas quais ha a partici-
pacao de outras criangas e/ou adultos.
Brincar é terapéutico para todos que
brincam - sejam criangas ou adultos.

Ha muitas razdes para brincar. Negar
o universo simbolico, lidico, é negar o
direito ao pleno desenvolvimento hu-
mano e a sua insercao cultural.

Brincar é coisa muito séria! E, nos
dias atuais, uma ousadia. B preciso ou-
sar. E preciso brincar.
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Artigo original

Aplicacao do exame neurocomportamental
do neonato descrito por Morgan e
colaboradores em recém-nascidos a

termo de baixo risco

Application of the neonatal neurobehavioral
examination described by Morgan and cols.

to low risk term neonates

RESUMO

Introducgao: existem vérios instrumentos padronizados para identificagdo de criangas
de risco e muitos deles sdo utilizados, em estudos, para verificar sua eficdcia, seu valor pre-
ditivo, ou, na prética clinica, dentro dos programas de follow-up. Os testes e escalas de de-
senvolvimento facilitam e auxiliam tanto a triagem e o diagndstico quanto o planejamento
e a progressao do tratamento, caso alguma anormalidade seja detectada. Através de pes-
quisa bibliogréfica, observou-se que o exame neurocomportamental do neonato (ENN),
elaborado por Morgan e colaboradores, € uma ferramenta apropriada para detectar pre-
cocemente as deficiéncias do desenvolvimento. Objetivo: este estudo objetivou aplicar
o ENN descrito por Morgan e colaboradores em recém-nascidos a termo sadios, compa-
rando a pontuagdo obtida com o estudo original. Métodos: participaram do estudo 96
recém-nascidos sadios com mediana de idade gestacional de 39 semanas e peso ao nasci-
mento de 3.320 g, sendo 59% do género masculino. Eles foram avaliados por uma fisiote-
rapeuta no hordrio da manha e submetidos ao ENN (secdes A, B e C). Resultados: a
pontuacao obtida no presente estudo foi parecida com a do estudo original nas trés secdes.
Foi observada tendéncia a maior pontuagcdo no ENN para maiores idades gestacionais e
pesos de nascimento. Conclusdes: o ENN foi aplicado com facilidade e sua reproducdo
a partir do estudo original foi possivel, sendo obtidas pontuacdes equivalentes. Sugere-se
que o exame seja aplicado em recém-nascidos a termo e sadios como uma ferramenta de
deteccdo precoce de possiveis alteracdes do desenvolvimento neuropsicomotor.

Palavras-chave: Exame neurolégico. Recém-nascido. Desenvolvimento infantil.
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ABSTRACT

Introduction: there are several standardized instruments for identifying children at risk
and many of them are used in studies to verify their efficacy, predictive value, or in clinical
practice within follow-up programs. Developmental tests and scales facilitate and aid both
screening and diagnosis as well as treatment planning and progression if any abnormali-
ties are detected. Through a bibliographical research, it was observed that the neonatal
neurobehavioral examination (NNE) developed by Morgan et al. Is an appropriate tool
to detect deficiencies early in development. Objectives: this study aimed to apply the
NNE described by Morgan, to healthy term neonates and comparison to the original stu-
dy. Methods: ninety-six healthy term newborns participated in the study, median gesta-
tional age 39 weeks and birth weight 3.320 grams, 59% male gender. These infants were
evaluated by a physical therapist who applied the NNE (sections A, B and C) in the morning.
Results: the total score obtained in the present study was similar to the original study in
all sections. It was also found that higher scores were related to higher birth and gestatio-
nal ages. Conclusions: the NNE was easily applied and the results of the original study
may be reproduced. This suggests that this exam be applied to healthy term newborns in

order to detect possible development disorders.

Keywords: Neurologic examination. Infant, newborn. Child development.

INTRODUCAO

Existem vdrios instrumentos padro-
nizados que auxiliam na identifica-
¢ao de criangas de risco e muitos deles
sao utilizados nos programas de follo-
w-up.}234567 HEsses testes e escalas de
desenvolvimento auxiliam a triagem,
o diagnostico e o planejamento do tra-
tamento. A partir da literatura, selecio-
nou-se 0 exame neurocomportamen-
tal do neonato (ENN), elaborado por
Morgan e colaboradores, por ser sim-
ples, de facil execucdo. Pode ser utili-
zado por qualquer integrante da equi-
pe interdisciplinar que possua conheci-
mento aprofundado sobre o processo de
aquisicao normal do desenvolvimento
infantil, o qual é composto por diversas

categorias: tonus muscular, postura,
reflexos primitivos, reagoes posturais,
coordenacodes sensorio-motoras e mo-
vimentos espontaneos.®?!%12Q tra-
balho pioneiro de Thomas e colabora-
dores, em 1960, deu énfase ao exame
neurologico classico, que enfatizava o
tonus ativo, o tonus passivo e os refle-
x0s primitivos.* Prechtl e Beintema e
Amiel-Tison posteriormente projeta-
ram escalas neuroldgicas, utilizando
os dados de Thomas et al. para ava-
liar a maturidade neonatal.*8? Com
a introducao do Brazelton Neonatal
Behavioral Assessment Scale (BNBAS),
em 1973, no entanto, maior atengao foi
dada ao aspecto comportamental, en-
fatizando o processamento sensorial e
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as respostas interativas.” Com o inte-
resse na identificacao precoce de pro-
blemas de desenvolvimento, cresceu o
numero de novas escalas de avaliacdo
neonatal que combinam as abordagens
comportamental e neuroldgica.'*!>1¢
Assim, Morgan e colaboradores apli-
caram e padronizaram uma nova es-
cala de avaliacao composta de 27 itens
e com pontua¢ao maxima 81, que con-
templou os varios aspectos da aptidao
neurocomportamental em determina-
da idade concepcional.'”'® Este exame
reflete as distintas alteragoes na funcao
neurocomportamental que ocorrem
com a maturidade. O presente estudo
teve como objetivo aplicar o ENN des-
crito por Morgan e colaboradores em
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recém-nascidos a termo sadios e com-
parar com o estudo original descrito.
Tal conhecimento podera contribuir
para a inclusdo na prética de uma es-
cala de avaliagao neurocomportamen-
tal para estes pacientes.

METODO
A seguir, veremos como a presente
pesquisa se deu.

DESENHO DO ESTUDO

Estudo de carater descritivo e trans-
versal, com amostra de conveniéncia,
realizado na Maternidade Municipal
Alzira Reis Vieira Ferreira, em Niteroi,
Estado do Rio de Janeiro, entre junho
e setembro de 2015.

CENARIO DO ESTUDO

O pertfil da clientela foi representado
por moradoras de Niterdi em 88,47%,
sendo que 48,94% das puérperas ti-
nham idade entre 20 e 27 anos. A
Maternidade Municipal Alzira Reis
Vieira Ferreira atende preferencial-
mente gestantes de baixo risco, por-
tadoras ou nao do cartao do Sistema
Unico de Satide (SUS), moradoras de
Niterdi, com gestacdo a termo.

CRITERIOS DE INCLUSAO

Os recém-nascidos foram seleciona-
dos de acordo com os seguintes crité-
rios: sadios, com até 48 horas de vida
e idade gestacional entre 37 semanas
a 41 semanas e seis dias, identificada
pela ultrassonografia obstétrica realiza-
da no primeiro trimestre de gravidez ou
pela data da tltima menstruagdo, com
0 peso entre 2.500 g € 4.499 g e nasci-
dos na Maternidade Municipal Alzira
Reis Vieira Ferreira.

CRITERIOS DE EXCLUSAO
Foram excluidos os recém-nascidos

com indice de Apgar abaixo de 7 no

quinto minuto, com malformacao ou
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doenca neuroldgica, e aqueles que ti-
vessem apresentado quaisquer inter-
corréncias durante o periodo perinatal.

PARTICIPANTES

Foram incluidos 96 recém-nascidos,
cujos pais aceitaram participar deste es-
tudo. A Maternidade Municipal Alzira
Reis Vieira Ferreira atende preferen-
cialmente gestantes de baixo risco,
portadoras ou nao do Cartao Nacional
de Satude, o chamado “Cartao SUS”,
moradoras de Niterdi, com gestacoes a
termo.

PROCEDIMENTOS GERAIS

Este estudo foi aprovado pelo Comité
de Etica em Pesquisa da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal
Fluminense (CEP-UFF: 1.076.887).
Os pais e/ou responsaveis pelos recém-
-nascidos assinaram o termo de con-
sentimento livre e esclarecido.

Todos os recém-nascidos foram ava-
liados de acordo com o ENN propos-
to por Morgan e colaboradores, pela
mesma pesquisadora. Este instrumento
avalia o estado de consciéncia; o exame
neurocomportamental é dividido em
trés secoes (tonus e padrao motor, re-
flexos primitivos, respostas comporta-
mentais). Cada secao da avaliagao neu-
rocomportamental possui nove itens de
avaliacdo e recebe pontuagao que varia
de 1 a 3, totalizando nota minima de
27 e méxima de 81.

Os recém-nascidos foram examina-
dos de acordo com o estado de cons-
ciéncia preconizado pelo ENN. O re-
cém-nascido foi cuidadosamente reti-
rado do berco, despido paulatinamente
e todas as manobras foram realizadas
a beira do leito materno, entre as ma-
madas, sem preparacao especial. O exa-
me foi adiado quando o recém-nascido
estava clinicamente instavel ou tinha
passado, recentemente, por um proce-
dimento invasivo.
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Embora haja uma ordem pré-deter-
minada para avaliar os itens do ENN,
é permitida uma certa flexibilidade na
ordem das secOes, uma vez que as res-
postas dos recém-nascidos dependem
do seu estado de sono ou vigilia, e este
apresenta uma grande variabilidade,
sendo possivel e até provavel que nao
se obtenha o melhor desempenho do
recém-nascido caso ele nao esteja no
estado adequado. Mesmo quando hou-
ve a necessidade de flexibilizacao na or-
dem de aplicagao das segdes, o tempo
de duracao do exame foi no minimo de
10 e no maximo de 15 minutos.

PROCEDIMENTOS DA
AVALIACAO

Todas as criangas foram avaliadas
pela mesma profissional fisioterapeuta,
no periodo da manha. Os recém-nasci-
dos foram examinados de acordo com o
estado de consciéncia preconizado pelo
ENN, foram cuidadosamente retirados
do bergo, despidos paulatinamente e
todas as manobras foram realizadas a
beira do leito materno e entre as ma-
madas. O exame foi adiado quando o
recém-nascido estava clinicamente ins-
tavel ou tinha passado, recentemente,
por um procedimento invasivo.

Inicialmente cada recém-nascido
foi avaliado quanto ao estado de cons-
ciéncia, com o intuito de se obter uma
resposta mais consistente. Utilizou-se
a sistematizacao de Morgan e colabo-
radores para esta avaliagao: estado 1
— sono profundo, nenhum movimen-
to, respiracao regular; estado 2 — sono
leve, olhos fechados, algum movimen-
to; estado 3 — sonolento, olhos abrindo
e fechando; estado 4 — acordado, olhos
abertos, movimento minimo; estado 5
—bem acordado, movimento vigoroso;
estado 6 — chorando."”

Em seguida, aplicou-se o ENN, que
consiste em 27 itens organizados em
trés secoes (A, B e C) representativas



de diferentes aspectos neurocomporta-
mentais: 1) tonus e padroes motores; 2)
reflexos primitivos; e 3) respostas com-
portamentais. Cada secao é constituida
de nove itens de avaliacao. Um sistema
de pontuacao de trés pontos foi, entao,
aplicado a cada item, conforme a res-
posta: um escore de trés pontos reflete
respostas esperadas de um bebé a termo
com mais de 36 semanas de gestagao;
o de dois pontos reflete a resposta es-
perada de um bebé de 32 a 36 semanas
de idade gestacional; e o de um pon-
to reflete a resposta esperada em be-
bés com menos de 32 semanas de ida-
de gestacional.

Respostas exageradas, geralmen-
te consideradas sinais de lesao neuro-
légica, foram incluidas em uma colu-
na separada e lhes foram atribuidas a
pontuacao 1. Escores dos nove itens em
cada se¢ao foram somados para forne-
cer pontos por secao, além de uma pon-
tuagao total para todos os 27 itens. Na
secdo de respostas comportamentais,
para cada subteste também foi atribui-
da uma pontuacao agrupada. Ao sub-
teste foi dada uma pontuacao por gru-
po; a saber, um placar de 1, se dois dos
trés itens fossem pontuados como 1.

Este sistema de pontuac¢ao multiva-
riada foi utilizado no inicio para me-
lhorar a possibilidade de encontrar um
marcador ou a combinagao de marca-
dores preditivos de desfecho. A folha de
pontuacao foi projetada com todas as
instrugdes e mecanismos de pontuagao
na parte da frente e de trds de uma Gni-
ca pagina para simplificar a aplicacao
do ENN. O tonus e padrao motor foram
avaliados pelos seguintes itens: postu-
ra (estados 1-5), recuo do braco (esta-
dos 3-5), cachecol (estados 3-5), angu-
lo popliteo (estados 3-5), dorsiflexao do
tornozelo (estados 4 e 5), suspensao em
prono (estados 3-5), escorregar (esta-
dos 3-5), puxar para sentar (estados
3-5), retificacao da cabeca (estados 4

e 5). A avaliagao dos reflexos primiti-
vos levou em consideracao: o reflexo de
busca (estados 3-5), o reflexo de succao
(estados 3-5), o reflexo de garra (esta-
dos 3-5), o reflexo de suporte (estados
3-5), a marcha reflexa (estados 3-5), o
reflexo de extensao cruzada (estados
3-5), o reflexo de Moro (estados 3-5),
o reflexo tonico-cervical (estados 3-5)
e o choro (estados 3-5).

Asrespostas comportamentais foram
avaliadas segundo a capacidade de res-
posta: estado de alerta (estados 4 e 5),
orientacao para face e voz (estados 3-5)
e reacao defensiva (estados 3-5); tem-
peramento: irritabilidade (todos os es-
tados), pico de excitagao (estados 3-6)
e abraco (estados 3-6); equilibrio: cal-
mo (todos os estados com o estado 6
por pelo menos 15 segundos), conso-
lo (estados 6-4) e tremores (todos os
estados).

Foram obtidos dados dos prontuarios
das maes e dos recém-nascidos e preen-
chido o Formulario de Avaliacao do
ENN. Os dados gestacionais levantados
foram: as complicacbes maternas, uso
de medicamentos, idade gestacional e
as intercorréncias obstétricas. Dos re-
cém-nascidos foram levantados o peso
ao nascimento, o Apgar no periodo do
primeiro e quinto minutos, as compli-
cagoes e os procedimentos realizados.

ANALISE DOS DADOS

Foram utilizados os programas SPSS
22.0 (IBM) e Stata 8.0 (StataCorp LP)
para realizar as analises. Os dados nao
apresentaram distribuicao normal, sen-
do, portanto, selecionado teste nao pa-
ramétrico para as comparagoes. As va-
riaveis idade gestacional e peso ao nas-
cimento foram estratificadas em trés
grupos para a construgao de graficos
de caixa (box plots). Para a comparagao
da associacao entre a pontuacao total
do ENN com a idade gestacional e o
peso ao nascimento foram calculados
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os respectivos coeficientes de correla-
cao de Pearson.

Os escores do presente estudo foram
comparados com os encontrados por
Morgan e colaboradores utilizando-se
o teste de Mann-Whitney para grupos
nao pareados. O valor de a utilizado foi
de p < 0,05. Os resultados serao apre-
sentados na forma de frequéncias, ta-
belas e figuras.

RESULTADOS

Primeiramente, os recém-nasci-
dos foram avaliados quanto as suas
caracteristicas.

Dos 96 recém-nascidos, 59% eram
do género masculino, com mediana de
idade gestacional de 39 semanas e me-
diana de peso ao nascimento de 3.320
g. Foi observado, em relagao aos esta-
dos de consciéncia e de acordo com a
classificagao de Morgan e colaborado-
res, que 7% dos recém-nascidos encon-
travam-se em sono profundo, 12% em
sono leve, 27% em sonoléncia, olhos
abrindo e fechando, 24% acordados,
10% bem acordados e vigorosos e 20 %
chorando."

Na tabela 1 estao apresentados os re-
sultados do tonus muscular e padroes
motores para os recém-nascidos do es-
tudo, segundo Morgan e colaborado-
res.'” A tabela 2 revela os achados da
pesquisa dos reflexos primitivos nos
recém-nascidos estudados, segundo
Morgan e colaboradores.!” As respostas
comportamentais para os recém-nasci-
dos do estudo, segundo Morgan e cola-
boradores, encontram-se na tabela 3.V

Para analisar as relagoes entre a ida-
de gestacional e peso de nascimento
com a pontuacgao total obtida no exa-
me neurocomportamental do neona-
to, foi aplicado o coeficiente de corre-
lacdao de Pearson. Observou-se para a
idade gestacional correlagao positiva
fraca (p + 0,05; p valor 0,60) e para o
peso de nascimento correlacao positiva
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Tabela | — Ténus muscular e padrdes motores: se¢do A

Frequéncia Percentual 1IC 95%
Postura
Membros superiores estendidos, membros inferiores flexionados 5 52 5,07-5,34
Flexdo total 91 94,8 92,36-97,49
Total 96 100 -
Recuo do brago
Nenhuma flexdo em 5 segundos 2 2,1 2,04-2,20
Flexdo parcial do cotovelo > 100° dentro de 4 a 5 segundos I5 15,6 15,22-16,02
Bragos flexionam-se no cotovelo até < 100° dentro de 2 a 3 segundos 79 82,3 80,18-84,63
Total 96 100 -
Scarf
Nenhuma resisténcia 2 2,1 2,04-2,17
Resisténcia limitada depois da linha média 12 12,5 12,18-12,85
Resisténcia na linha média ou antes 82 854 83,22-85,70
Total 96 100 -
Angulo popliteo
135°a 90° Il ) ['1,18-11,60
90° a 60° 85 88,5 86,25-82,22
Total 96 100 -
Dorsiflexdo do tornozelo
Parcial 30° a 60° 8 83 8,11-851
Completa < 30° 88 91,7 89,33-91,95
Total 96 100 -
Suspensao em prono
Parcial [4 14,6 14,22-15,02
Quase horizontal 82 854 83,22-85,88
Total 96 100 -
Escorregar
Completa 6 6,3 6,11-651
Parcial 21 21,9 21,32-21,96
Nenhuma 69 71,9 70,04-73,95
Total 96 100 -
Puxar para sentar
Completa cabeca/pernas 2 2,1 2,04-2,17
Parcial 6 16,7 16,25-17,19
Alinhamento ocasional 78 81,3 79,18-83,63
Total 96 100 -
Retificagdo da cabeca
A cabeca n3o pode ser flexionada para a frente 2,1 2,04-2,17
Nenhuma tentativa de elevar a cabeca 4 42 4,07-4,34
Tentativa malsucedida de elevar a cabeca na vertical 9 9,4 9,14-9,68
Alinhamento ocasional 8l 84,4 82,22-86,80
Total 96 100 -
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Tabela 2 — Reflexos primitivos: se¢cio B

Frequéncia Percentual IC 95%
Reflexo de busca
Ausente I5 15,6 15,22-16,02
Abertura da boca, giro parcial da cabega 31 323 31,47-3322
Giro completo da cabeca com abertura da boca 50 52,1 50,75-53,58
Total 96 100 -
Reflexo de succao
Fraca 4 4,2 4,07-4,34
Inconsistente, irregular 10 10,4 10,14-10,68
Regular forte em estalos de 5 ou mais movimentos 82 85,4 83,22-87,80
Total 96 100 -
Reflexo de garra
Flexdo sustentada 16 16,7 16,25-17,19
Tragao 80 83,3 81,18-85,63
Total 96 100 -
Reflexo de suporte
Astasia [ ) ['1,18-11,85
Inconsistente, parcial 14 14,5 14,22-15,02
Extensao completa 71 74,0 72,87-76,12
Total 96 100 -
Marcha reflexa
Nenhuma resposta 20 20,8 20,29-21,37
Algum esfor¢o, mas ndao continuo com ambas as pernas 25 26,0 25,36-26,71
Pelo menos dois passos 51 532 51,75-54,58
Total 96 100 -
Reflexo de extensdo cruzada
Nenhuma resposta | 1,0 [,04-1,17
Retirada e flexdao 16 16,7 16,25-17,19
Flexao e extensao 79 82,3 80,15-84,46
Total 96 100 -
Reflexo de Moro
Nenhuma resposta | 1,0 [,04-1,17
Apenas abdugdo 14 14,6 14,22-15,02
Abducido e aducdo 8l 84,4 82,18-86,63
Total 96 100 —
Reflexo tonico-cervical
Apenas pernas respondem 6 63 6,11-651
Bragos e pernas respondem 90 93,8 91,36-96,49
Total 96 100 -
Reflexo do choro
Exaltado 3 3,1 2,98-4,10
Ausente 23 24,0 20,65-30,60
Choroso 36 375 3529-3842
Choro sustentado 34 354 35,00-38,09
Total 96 100 -
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com significancia estatistica (p + 0,22;
p valor 0,02). Pode-se observar, na fi-
gura 1A que a pontuacgao total do ENN
de acordo com a idade gestacional man-
teve-se estavel, com discreta tendén-
cia a maior pontuagao para maior ida-
de gestacional.

Na comparagao da pontuacao total
de acordo com o peso de nascimento,
de forma semelhante, porém mais evi-
dente, também se observou tendéncia
a pontuagao maior para pesos maiores
(Figura 1B). Ao se realizar o teste de
Mann-Whitney, para comparar as pon-
tuagoes obtidas no presente estudo com
aquelas obtidas por Morgan e colabo-
radores, verificou-se que os valores das
medianas nao foram diferentes, a saber:
secdo A (p valor =0,88); secdo B (p va-
lor = 0,95); e secao C (p valor = 0,51).
Estes p valores referem-se as diferencas
entre os dados deste estudo e aqueles
obtidos por Morgan."”

DISCUSSAO

Os recém-nascidos avaliados foram
cuidadosamente retirados do berco e
todas as manobras foram realizadas
sobre o leito materno em uma super-
ficie regular. Antes de iniciar os itens
de manipula¢do, o recém-nascido nao
poderia estar se movendo ativamente,
alongando ou bocejando.

O recém-nascido foi despido paulati-
namente e dois suportes foram usados
para a manutencao de sua cabeca na
linha média durante a administragao
dos itens: sinal do cachecol, desenvolvi-
mento motor, vigor e angulo popliteo."”
Em seguida, a crianga era vestida e co-
berta com uma manta para a realizacao
dos itens de alerta e orientagao. Nessa
parte da avalia¢do, o examinador per-
manecia sentado com o recém-nascido
no seu colo e utilizava um brinquedo
sonoro vermelho para os itens visuais
e auditivos inanimados.

Para os itens visuais e auditivos
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Figura | — Pontuagio total do ENN: A) de acordo com a IG - |) < 39 semanas, 2) de 39 a
40 semanas, 3) > 40 semanas); e B) de acordo com o peso de nascimento - 1) <3.000 g,
2) de 3.00024.000 g, 3) >4.000 g
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Fonte: Maternidade Municipal Alzira Reis Vieira Ferreira, Niterdi — RJ (2015).
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Tabela 3 — Respostas comportamentais: se¢do C

Frequéncia Percentual IC 95%
Capacidade de resposta — Estado de alerta
Desatento ou receptividade breve 10 10,4 10,14-10,68
:j/iegl?;ctiz moderadamente sustentada; pode usar estimulagdo para ficar em estado 59 615 5990-6327
Atencdo aumentada e continua 27 28,1 27,39-28,88
Total 96 100 —
Capacidade de resposta — Orientagao para face e voz
N&o localiza ou segue estimulo, acompanhamento breve I5 15,6 15,22-16,02
Inconsistente ou convulsivo apds 30° horizontal 22 229 22,32-23,54
Sustentado suave apds 60° horizontal e ocasionalmente vertical 59 61,5 59,90-63,27
Total 96 100 -
Capacidade de resposta — Reagao defensiva (roupa sobre o rosto)
Nenhuma resposta, atividade ndo especifica com longa laténcia 4 4,2 4,07-4,34
Fundamental, giro de cabeca 26 27,1 6,39-27,88
Golpe com os bragos 66 68,8 67,00-70,78
Total 96 100 -
Temperamento — Irritabilidade
N&o chora ou chora até 6 estimulos 47 49,0 47,72-50,41
Chora até 4 ou 5 estimulos 34 354 34,50-36,39
Chora até | ou 3 estimulos I5 15,6 15,22-16,02
Total 96 100 -
Temperamento — Pico de excitagao
al;l)f\s/ee\;;ﬁocie excitacdo, nunca ou > estado 3 (I, 2) ou choro isolado em resposta 46 479 46,68-49.24
Estado 4 predominante, pode alcancar o estado 5 com estimulacao 26 27,1 26,39-27,88
Estado 5 predominantemente, pode alcancar o estado 6 com estimulagao 24 250 24,36-25,71|
Total 96 100 -
Temperamento — Abrago
Nenhum molde ou resiste, arqueia-se 14 14,6 14,22-15,02
Molda-se com movimento e manipulacdo 70 729 71,04-74,95
Molda-se e abraca espontaneamente [2 12,5 12,18-12,85
Total 96 100 -
Equilibrio — Acalma-se
N&o consegue acalmar-se \ 1,0 1,04-1,17
Sucesso ocasional, choro ndo sustentado I5 15,6 15,22-16,02
Acalma-se em duas ou mais ocasides 80 83,3 81,18-85,63
Total 96 100 -
Equilibrio — Consolo
Consola-se quando é segurado e embalado; consolo ndo necessdrio 33 344 33,50-35,39
Consola-se com fala e manuseio no berco 63 65,6 63,93-67,34
Total 96 100 =
Equilibrio — Tremores
Nenhum tremor ou tremores apenas com choro I3 135 13,18-13,85
Tremores ocasionais com estimulos de aversao 59 615 59,90-63,27
Tremores em todos os estados 24 250 24,36-25,70
Total 96 100 =
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animados, o examinador utilizava a
sua voz e o seu rosto a 30 cm de distan-
cia do rosto da crianca.” Ao término do
exame, o RN foi colocado no bergo. O
tempo total da avaliagao foi de 10 a 15
minutos. Em relagdo ao ciclo sono-vi-
gilia, os recém-nascidos encontravam-
-se mais frequentemente no estado 3
no inicio do manuseio para a realizacao
do ENN. Acredita-se que este estado foi
devido a fatores tais como: horario do
exame, variacdo da temperatura e rui-
dos no ambiente.

De acordo com Diament, a grande
maioria dos autores reconhece hoje
cinco estados.!” Também nesse senti-
do, é dada a preferéncia para o exame
neuroldgico (manobras que nao defla-
gram o choro) quando o recém-nascido
esta nos estados 3 e 4. Sendo assim, o
uso desses estados no ENN de Morgan
seguiu os mesmos parametros do pre-
sente estudo. Em concordancia com os
estados de sono e vigilia propostos por
Morgan e colaboradores em seu traba-
lho, procedeu-se ao exame neurocom-
portamental do neonato na secao A."”

Na varidvel postura, os recém-nasci-
dos do estudo apresentaram flexao to-
tal em sua maioria.? Também na va-
ridvel recuo do braco a maioria apre-
sentou bragos flexionados no cotovelo
com angulo menor que 100°. Resultado
semelhante foi obtido por Nascimento
e colaboradores.?!

Por outro lado, Korner e colabora-
dores elaboraram o Neurobehavioral
Assessment of the Preterm Infant
(NAPI) e no item cachecol 42% dos re-
cém-nascidos ficaram abaixo do espe-
rado.” Os recém-nascidos do presente
estudo mostraram resisténcia a altura
da linha média ou antes, em concor-
dancia com os estudos de Nascimento
e Formiga.?"*?

Para as variaveis angulo popliteo,
dorsiflexao do tornozelo, suspensao
em prono e escorregar, no presente
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estudo se comparam aos resultados
de Nascimento e Diament.'”?' A gran-
de maioria dos recém-nascidos, na va-
ridvel retificacdo da cabeca mostraram
alinhamento ocasional da cabeca, de-
monstrando a retificacao adequada ao
termo, o que também é descrito por
Nascimento.?!

Na se¢ao B os recém-nascidos respon-
deram de forma apropriada, em acor-
do com o proposto por Morgan e cola-
boradores.!” Esses resultados sao tam-
bém concordantes com o estudo de
Nascimento, Diament e Lefevre.'*??* O
reflexo de extensao cruzada esteve pre-
sente em concordancia com os estudos
de Flehmig, Shepherd e Ratliffe.?*252¢

Quanto ao reflexo de garra, os recém-
-nascidos mantiveram-se em suspensao
por tragao, achado semelhante ao de
Nascimento e McGraw.?'?” No reflexo
de Moro, responderam com abducao e
adugao completas; no reflexo tonico-
-cervical apresentaram respostas para
os bragos e pernas. Finalmente, no re-
flexo do choro, mostraram-se, na maio-
ria, com choro sustentado e no esta-
do choroso semelhante aos estudos de
Nascimento e Diament.'*?!

Em relacdo a secao C, nas subsecoes
capacidade de resposta (variaveis es-
tado de alerta, orientagao para face e
voz e reacao defensiva), temperamento
(varidveis irritabilidade, pico de excita-
¢do e abraco) e equilibrio (nas variaveis
acalma-se, consolo e tremores), os re-
sultados do presente estudo se compa-
ram aos de Nascimento e Dubowitz.?"?

Foi observado que o peso de nas-
cimento e a pontuagao total do ENN
estdo relacionados positivamente.?*>°
Podemos assim afirmar que o peso in-
fluenciou o resultado da pontuacgao
total do ENN de maneira diretamen-
te proporcional. Por outro lado, na se-
¢ao C (respostas comportamentais),
em geral, a pontuacao obtida pareceu
ser mais diversificada do que os outros
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itens, coincidindo com o encontrado
por Morgan e colaboradores em seu
estudo; no entanto, houve pouca va-
riabilidade na contagem da pontuacao
obtida."

Dessa forma, pode-se sugerir que o
ENN seja de facil aplicagao para recém-
-nascidos de baixo risco e de resultados
comparaveis aos de Morgan e colabora-
dores, pois os resultados obtidos foram
semelhantes aos do estudo original."”

LIMITAGCOES DO ESTUDO E
PESQUISAS FUTURAS

Nao foi possivel comparar os resulta-
dos do presente estudo, de forma am-
pla, com outros resultados de estudos
anteriores, dada a escassez de publica-
¢oes a respeito do ENN elaborado por
Morgan e colaboradores. Além disso,
a amostra estudada foi de convenién-
cia; estudos com amostras mais abran-
gentes sao necessarios, para explorar
de forma mais definitiva este assunto.

O presente estudo teve como objeti-
vo preencher uma lacuna na literatura,
embora refira-se a recém-nascidos de
baixo risco. Para estudos futuros, seria
interessante que outros recém-nascidos
fossem incluidos, de forma a avaliar a
reprodutibilidade do exame neurocom-
portamental do neonato também para
recém-nascidos de risco. Ademais, sdo
necessarios estudos longitudinais que
avaliem os recém-nascidos pelo ENN
com seguimento posterior, correlacio-
nando o desenvolvimento neuropsico-
motor a essas avaliagoes.

CONCLUSOES

O conhecimento e dominio da apli-
cacao de escalas de avaliacao neuro-
comportamental do recém-nascido é
de suma importancia para o fisiote-
rapeuta. Sendo assim, o ENN propos-
to por Morgan e colaboradores pare-
ce ser um instrumento acessivel, de
facil aplicacao, para o recém-nascido



de baixo risco.'” A partir dos resulta-

dos obtidos, conclui-se que recém-nas-

cidos saudaveis com idade gestacional

entre 37 e 41 semanas e seis dias, peso

de nascimento de 2.500 a 4.499 g e

com escore de Apgar maior que 7 no
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Artigo original

Doencgas alérgicas e niveis elevados
de imunoglobulina E em criancas e

adolescentes

Allergic diseases and high levels of
immunoglobulin E in children and

adolescents

Resumo

Introducao: elevados niveis de imunoglobulina E (IgE) tém sido descritos em helmin-
tiases, doencas alérgicas e em algumas imunodeficiéncias primdrias. Objetivo: avaliar a
prevaléncia de doengas alérgicas em criancas e adolescentes com niveis séricos de IgE total
= 1.000 Ul/ml. Métodos: trata-se de estudo retrospectivo de pacientes com até |8 anos
e valor de IgkE sérico total = 1.000 Ul/ml, acompanhados nos ambulatdrios de pneumologia
e alergia do Hospital Universitdrio Antonio Pedro da Universidade Federal Fluminense, de
janeiro de 2007 a dezembro de 2012, e andlise dos prontuarios. Resultados: foram estu-
dados 65 prontudrios. A média da idade foi de 8,9 (£ 4,1) anos; 40 (61,5%) eram meninos.
Os niveis de IgE variaram de 1.066 a 33.089 Ul/ml (média de 3.814,4 Ul/ml e mediana de
2.000,0 Ul/ml). Os valores de IgE foram maiores para o sexo masculino (p = 0,020). Trés
pacientes apresentaram Igk maior que 20.000 Ul/ml: um com sindrome de Job e dois com
associacdo de rinite, asma, alergia alimentar e dermatite atépica grave. Em 62 pacientes
com IgE até 10.000 Ul/ml, encontrou-se diagndstico de rinite, asma, dermatite atdpica e
alergia alimentar em 90,3%, 87,1%, 14,5% e 6,4%, respectivamente. A associacao mais fre-
quente foi entre asma e rinite (50/62; 80,6%). Naquelas com dermatite atdpica, os valores
médios de IgE foram significativamente maiores (p = 0,026). Conclusdes: neste estudo,
os niveis mais elevados de Igk predominaram no sexo masculino e nas criancas com der-
matite atdpica. Houve maior prevaléncia de rinite e asma nas criangas com doengas atopi-
cas, dados que coincidem com os relatados na literatura.

Palavras-chave: Imunoglobulina E. Asma. Rinite. Dermatite atopica. Crianca. Adolescente.
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Abstract

Introduction: immunoglobulin E (IgE) serum high levels have been described in helmin-
thiasis, allergic diseases and some primary immunodeficiencies. Objective: to evaluate
the prevalence of allergic diseases in children and adolescents with serum levels of total
IgE = 1,000 Ul/mL. Methods: Retrospective study of patients up to 18 years of age and
serum levels of total Igk = 1,000 IU/mL, followed at the outpatient clinics of pediatric pul-
monology and allergy at Antonio Pedro University Hospital, Federal Fluminense University,
from January 2007 to December 2012. Results: a total of 65 medical records were stu-
died. The mean age was 8.9 (£ 4.1) vears; 40 (61.5%) were boys. IgE levels ranged from
1,066 to 33,089 IU/mL (mean of 3,814.4 IU / mL and median of 2,000 IU/mL). IgE values
were higher for males (p = 0.020). Three patients with IgE bigger than 20,000 IU/mL were
observed: one with Job'’s syndrome and two with rhinitis, asthma, food allergy and severe
atopic dermatitis. In 62 patients with high levels IgE (of up to 10,000 [U/mL) a diagnosis of
rhinitis, asthma, atopic dermatitis and food allergy was found in 90.3%, 87.1%, 14.5% and
6.4% respectively. The most frequent association was between rhinitis and asthma (50/62,
80.6%). In patients with atopic dermatitis the median values of IgE were significantly higher
(p = 0.026). Conclusions: The highest levels of IgE predominated in males and in chil-
dren with atopic dermatitis. There was a higher prevalence of rhinitis and asthma in chil-
dren with atopic diseases, data according with the literature.

Keywords: Immunoglobulin E. Asthma. Rhinitis. Dermatitis, atopic. Child. Adolescent.

INTRODUCAO

A imunoglobulina E (IgE) tem a
menor concentracao sérica entre to-
das as imunoglobulinas (0,1 a 0,4 pg/
ml), equivalente a aproximadamen-
te 0,001% do total de imunoglobuli-
nas circulantes. Possui uma vida mé-
dia sérica curta (dois a trés dias) e altos
niveis séricos indicam uma produgao
elevada constante. Em contrapartida, a
alta afinidade da IgE pelos seus recep-
tores celulares garante a sua persistén-
cia nos tecidos por semanas ou meses.
Portanto, mesmo a baixa concentra-
cao de IgE circulante, comparada com
as demais imunoglobulinas, nao refle-
te a sua potente atividade bioldgica e
sua relevancia clinica observadas, por

exemplo, nas doencgas alérgicas.'

Os valores séricos de IgE total variam
na dependéncia de fatores como idade,
sexo, etnia, antecedentes genéticos de
atopia, assim como exposicao ambien-
tal a alérgenos e a parasitas, gerando
valores médios diferentes conforme o
pais ou a regiao estudada. Ao nasci-
mento, o nivel sérico de IgE é geral-
mente muito baixo (< 2 UI/ml), alcan-
c¢ando valores maiores (100 a 200 UI/
ml) entre os 10 e 15 anos de idade, de-
clinando depois nos adultos. Estudos
populacionais sobre os niveis séricos de
IgE total em criancas e adolescentes,
atopicas e ndo atdpicas, tém sido reali-
zados em diferentes partes do mundo.
Entretanto, no Brasil essas pesquisas

sao escassas, dificultando avaliagoes
comparativas.?

Niveis séricos aumentados de IgE po-
dem ocorrer em algumas infecgdes vi-
rais (como no HIV), doencas fingicas
(como na aspergilose alérgica) e em
vérias doencas parasitarias (como nas
helmintiases), porém a utilidade clini-
ca da sua afericao tem sido verificada
sobretudo no diagndstico das patolo-
gias alérgicas.?

Na faixa etaria pediatrica, elevados
niveis séricos de IgE total ndo sio co-
mumente encontrados, porém tém
sido descritos principalmente em in-
dividuos com doencas alérgicas (como
dermatite atOpica e asma) e em algu-
mas geoparasitoses (como ascaridiase
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e ancilostomiase). Algumas imunode-
ficiéncias primadrias raras também cur-
sam com acentuada elevacao de IgE sé-
rica total, como as sindromes de Job, de
Wiskott-Aldrich, de Omenn, de Comel-
Netherton, entre outras.?%’

Diante do diverso espectro clinico en-
contrado em pacientes pediatricos com
elevacdo marcante de IgE sérica total, e
da frequente determinacao sérica dessa
importante imunoglobulina na prética
pediatrica, justifica-se melhorar o co-
nhecimento das patologias relaciona-
das com esta imunoglobulina que afe-
tam a populacdo pediatrica.

O objetivo deste estudo foi avaliar a
prevaléncia de doencas alérgicas em
criancas e adolescentes com niveis séri-
cos de IgE total muito elevados (= 1.000
Ul/ml), atendidos nos ambulatérios de
pneumologia e alergia pediatricas de
um hospital universitario.

METODO

Realizou-se um levantamen-
to no banco de dados do Laboratério
Clinico de Imunologia do Hospital
Universitario Antonio Pedro (HUAP),
da Universidade Federal Fluminense
(UFF), em Niterdi, Estado do Rio de
Janeiro, no periodo de janeiro de 2007
a dezembro de 2012, revisando-se re-
trospectivamente os prontudarios de pa-
cientes com idade até 18 anos a épo-
ca do exame, que apresentassem valor
sérico de IgE igual ou superior a 1.000
Ul/ml, atendidos nos ambulatorios
de pneumologia e alergia pediatricas.
Pacientes cuja dosagem sérica de IgE
total foi realizada exclusivamente em
um periodo de hospitalizacao ou por
solicitacao de outra especialidade fo-
ram excluidos do estudo. Todas as do-
sagens séricas de IgE total foram reali-
zadas pelo método de quimiolumines-
céncia (IMMULITE® Siemens), sendo
os valores de referéncia por idade: 0-3
anos < 45,9 Ul/ml; 3-9 anos < 52,0 UI/

Tabela | — Valores séricos da IgE total (Ul/ml) em 65 pacientes pediatricos, de acordo
com o sexo, hos ambulatérios de pneumologia e alergia pediatricas

SexoTeE N Média Minimo Miximoe Mediana Aiq"

Feminino | 25 29440 10630 205950 18900 17270
Masculine | 40 43584 11530  33089.0 23060 23132
TOTAL | 65 3.8144 10630 330890 20000 19100

#Aiq: Amplitude interquartilica.

Figura | — Distribui¢ido dos niveis séricos de IgE total de acordo com o sexo em 65
pacientes pediatricos dos ambulatérios de pneumologia e alergia pediatricas

q—
L]
=
=
(=]
[ar]
I
E L]
£ .
=
(ML
o
=
(=]
[ '| =
2 - !
%
(= ]
Fuatrnmers Lt TR TR TE]

Fonte: HUAP (2007-2012).

ml; e 10-18 anos < 87,0 UI/ml.
Registrou-se, além da IgE sérica to-
tal, os diagnosticos clinicos das patolo-
gias encontradas, niveis periféricos de
eosindfilos, resultados de testes aler-
gologicos e de parasitologicos de fezes.
Exames estes solicitados rotineiramen-
te na primeira consulta da especialida-
de pediatrica (pneumologia ou alergia).
Todas as informagoes foram obtidas na
primeira e/ou na segunda consulta do
paciente ao respectivo ambulatorio.
Os dados diagnoésticos representaram
a avaliacao clinica dos médicos especia-
listas vinculados aos ambulatérios de

especialidades pediatricas do HUAP. Na
andlise estatistica, para as variaveis ca-
tegoricas, foram utilizadas proporcdes;
e para as variaveis numéricas, meios
paramétricos (média, valores maximo
e minimo, mediana e amplitude inter-
quartilica). As diferengas entre as ca-
tegorias das variaveis referentes as ma-
nifestacoes clinicas foram investigadas
por meio dos testes de Kruskal-Wallis
ou Mann-Whitney, quando havia, res-
pectivamente, mais de duas ou apenas
duas categorias. A avaliagao da corre-
lagao dos niveis séricos de IgE com a
idade e com o nimero de eosinoéfilos
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foi investigada por meio do coeficien-
te de correlacao de Spearman. Foram
considerados estatisticamente significa-
tivos os resultados para os quais o ni-
vel de significancia ndao superou 0,05
(p < 0,05). Para os calculos utilizou-
-se 0 programa estatistico SPSS versao
10. O estudo foi previamente aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa (n.
01935812.5.0000.5243) do HUAP-UFF.

RESULTADOS

Verificou-se no banco de dados do
laboratério a presenca de 616 resulta-
dos de exames soroldgicos de IgE total
em pacientes com até 18 anos de idade.
Entre esses, 76 (12,3%) possuiam va-
lores superiores a 1.000 UI/ml. Onze
pacientes foram excluidos por néo te-
rem sido atendidos nos ambulatodrios
de pneumologia ou alergia pediatricas.

Foram revisados, portanto, 65 pron-
tudrios de pacientes que atenderam aos
critérios de inclusdo. Quarenta (61,5%)
eram do sexo masculino e 25 (38,5%)
do sexo feminino. A média da idade foi
de 8,9 (+4,1) anos, variando de 1 a 17
anos (mediana de 8 anos). Os valores
séricos da IgE total variaram de 1.066 a
33.089 UI/ml (média de 3.814,4 UI/ml
e mediana de 2.000,0 UI/ml) (Tabela
1). Os valores de IgE sérica foram sig-
nificativamente maiores para o sexo
masculino (p = 0,020) (Figura 1). Nao
houve associacao estatistica significati-
va entre IgE total e aidade (p =0,466).

Trés pacientes (4,7%) possuiam valo-
res de IgE total superiores a 20.000 UL/
ml: um paciente (IgE de 22.885,0 UI/
ml) com diagnéstico fenotipico de sin-
drome de Job e os outros dois (IgE de
33.089,0 e 20.595,0 UI/ml) com qua-
dro clinico associado de rinite, asma,
alergia alimentar e dermatite atdpica
de dificil controle.

Entre os pacientes com IgE sérica to-
tal de 1.000 a 10.000 UI/ml (62/65;
95,3%), encontrou-se diagndstico de

rinite em 90,3% (56/62), asma em
87,1% (54/62), dermatite atopica em
nove (14,5%) e alergia alimentar me-
diada por IgE em quatro (6,4%).

Entre esses pacientes um diagnostico
tnico de doenca atdpica foi encontra-
do em 16,1% (10/62) pacientes, uma
combinacao de duas doencgas em 69,4 %
(43/62) e de trés ou mais doencas ato-
picas em 14,5% (9/62). A média da IgE
sérica total dos pacientes com uma,
duas e mais que trés doengas alérgicas
foi de 2.912,0 UI/ml, 2.651,4 Ul/ml e
3.164,78 Ul/ml, respectivamente, sem
haver diferenca de significancia estatis-
tica (p = 0,641). A associagao mais fre-
quente foi entre asma e rinite (50/62;
80,6%). De forma isolada, a rinite foi
amais comum (5/62; 8,0%). Nao hou-
ve diferenca de significancia estatistica
entre a prevaléncia de doencas atopicas
por sexo (p =0,732).

Entre os pacientes com IgE sérica de
1.000 a 10.000 UI/ml, ndao houve di-
ferenga entre a IgE total nos pacientes
com e sem rinite alérgica (p = 0,507),
com e sem asma (p = 0,825), e com

e sem alergia alimentar (p = 0,730).
Entre pacientes com e sem dermatite
atépica, os valores médios de IgE séri-
ca total foram maiores para pacientes
com dermatite (p = 0,026) (Figura 2).

Na avalia¢ao da prevaléncia das doen-
cas alérgicas por nivel de IgE total, divi-
diu-se arbitrariamente os valores séri-
cos de IgE em trés faixas: 1.000 a 2.999
Ul/ml, 3.000 a 4.999 Ul/ml e 5.000 a
10.000 UI/ml (Tabela 2). Nao houve di-
ferenca, de significancia estatistica, nas
trés faixas de IgE total para rinite (p =
0,903), dermatite atopica (p = 0,052) e
alergia alimentar (p = 0,542). A faixa
de IgE total de 5.000 a 10.000 UI/ml
apresentou significativamente menor
prevaléncia de asma em relagdo as ou-
tras faixas (p = 0,012).

A presenca de eosinofilia sérica = 500
células/mm? foi verificada em 66,1%
(43/65) dos pacientes, média de 956 +
386 células/mm?, sendo 60% (39/65)
eosinofilia leve (500-1.500/mm3) e
6,1% (4/65) eosinofilia moderada
(= 1.500/mm?3). Nao se observou re-
lagado entre IgE sérica e contagem de

Figura 2 — Prevaléncia de dermatite atopica por faixa de IgE total em 65 pacientes
pediatricos dos ambulatérios de pneumologia e alergia pediatricas
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Tabela 2 - Distribuicio das doengas alérgicas em 65 pacientes pediatricos de acordo
com a faixa de IgE total nos ambulatérios de pneumologia e alergia pediatricas

IgE total Rinite Asma Dermatite Alergia
(UT'ml ) atopica alimentar

n n %o n %o n %o n %o
1.000-2.99% 43 41 911 40 888 4 8.8 2 44
3.000-4.999 w 9 90.0 10 100 2 20.0 1 10,0
5.000-10.000 | 7 6 85.7 4 57.1 3 428 1 14.2
TOTAL 62 56 100 sS4 100 9 100 4 100

eosindfilos. Portanto, pode-se considerar que os

O exame parasitoldgico de fezes foi
realizado em 41,5% (27/65) pacientes,
com resultado positivo para helmin-
tos (Enterobius vermicularis) em um
paciente.

Testes cutaneos de leitura imedia-
ta para os principais aeroalérgenos
foram realizados em 58,4% (38/65)
dos pacientes, com positividade de
92,1% (35/38) para acaros domicilia-
res (Dermatophagoides pteronyssinus, D.
farinae e/ou Blomia tropicalis).

DISCUSSAO

Os valores séricos de IgE total supe-
riores a 1.000 UI/ml sao encontrados
em uma pequena parcela da popula-
cao em geral. Em estudo entre brancos
americanos, por exemplo, com idade
acima de seis anos (n = 2.743), os auto-
res encontraram 51 individuos (1,8%)
com niveis séricos de IgE entre 1.000
€ 2.000 Ul/ml, e 28 (1%) com niveis
maiores que 2.000 UI/ml.* Mesmo en-
tre pacientes com doencas alérgicas,
esses valores sao considerados como
acima da média. No Brasil, Naspitz e
colaboradores,® estudando a sensibi-
lizagdo a alérgenos em criancas de 1
a 12 anos de idade, encontraram, em
média e por faixa etdria, IgE sérica to-
tal de 26,4 a 138,3 Ul/ml entre os nao
atépicos e de 302,1 a 1.043,2 Ul/ml en-
tre pacientes com doencas alérgicas.”

20

niveis séricos de IgE total do presente
estudo representam valores bem eleva-
dos mesmo para pacientes com doen-
cas alérgicas.

Alguns autores tém descrito que o
sexo masculino apresenta valores mé-
dios de IgE total mais elevados em re-
lacao ao feminino, situagdo também
constatada neste estudo. De modo ge-
ral, essa diferenca nao tem sido con-
sistentemente correlacionada por
maior prevaléncia, ou maior gravi-
dade, das doencas alérgicas no sexo
masculino.?>?1

Como esperado, houve uma alta pre-
valéncia de asma, rinite e dermatite
atopica entre os pacientes deste estu-
do, uma vez que niveis elevados de IgE
total estao frequentemente associados
as doencas atdpicas.’

Tay e colaboradores'? avaliaram 352
pacientes (idade média de 38 anos) com
IgE total superior a 1.000 UI/ml, identi-
ficando doencas alérgicas em 87,5% dos
pacientes. Os autores observaram uma
maior prevaléncia de dermatite atépica
(36,6%), seguida de asma (35,5%), ri-
nite alérgica (23,9%) e alergia alimen-
tar (13,9%). No presente estudo, em
criangas, observou-se maior prevalén-
cia de rinite alérgica e asma.

Joshi e colaboradores,'” investigan-
do o valor do nivel sérico de IgE to-
tal para diagndstico de sindrome de

IgE, analisaram pacientes menores de
18 anos (n = 70) com IgE sérica total
elevada (= 2.000 UI/ml), encontran-
do doengas atdpicas em 77% dos ca-
sos, sendo que 25 (46%) dos pacien-
tes apresentavam uma doenca alérgica
Unica, principalmente dermatite atd-
pica ou asma. Nosso estudo apresentou
diagnostico tnico de doenca atopica em
16,1% (10/62) pacientes.

Um viés a ser considerado é que a pre-
sente pesquisa foi realizada em servico
de referéncia regional de pneumologia
e de alergia pediatricas, com uma ten-
déncia a ter maior ocorréncia de doen-
cas alérgicas respiratdrias. Rizzo e co-
laboradores,'* por exemplo, estudando
criancas de trés regides do Brasil, com
demanda espontanea em servigos de
alergia, encontraram diagnostico de
alergia respiratdria (asma e/ou rinite)
em cerca de 90% dos pacientes.

Neste estudo observou-se uma eleva-
da prevaléncia de dermatite atépica na
faixa de IgE total entre 5.000 a 10.000
Ul/ml, em relagdo a niveis mais baixos
de IgE, porém sem significancia estatis-
tica. Alguns estudos que examinaram
pacientes com niveis marcadamente
elevados de IgE sérica total tém regis-
trado uma maior prevaléncia de derma-
tite atopica nos pacientes com valores
mais altos de IgE total *!*1°

Laske e colaboradores,'” comparan-
do criancas com IgE total superior a
10.000 UI/ml (n = 20) com criangas
com IgE total entre 400-1.000 UI/ml
(n = 56), encontraram a presencga de
dermatite atopica em 95% das criancas
do primeiro grupo comparado a 50%
no segundo (p < 0,001) e nenhuma di-
ferenca na prevaléncia de asma entre os
dois grupos (p =0,400). Essa tendéncia
de maior prevaléncia de dermatite atd-
pica nos pacientes com valores marca-
damente altos de IgE total nao tem sido
registrada em relacao a asma, como ve-
rificado no presente estudo. De fato, a
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menor prevaléncia de asma nessa faixa
de IgE total entre 5.000 a 10.000 UI/
ml é uma observacao que requer mais
estudos.

A presenca nesta pesquisa de valores
médios de IgE total mais elevados em
pacientes com dermatite atopica, com-
parada a pacientes com outras doencas
alérgicas, é provavelmente justificada
pelo fenétipo clinico da dermatite at6-
pica estar relacionado a elevadas con-
centracgoes de IgE sérica.?*!° Essa ten-
déncia ainda nao estd completamente
esclarecida, uma vez que a fisiopatolo-
gia da dermatite atépica tem um me-
canismo miltiplo, ndo sendo explicado
exclusivamente pelas reacoes de hiper-
sensibilidade IgE dependentes.

Alguns estudos concluiram haver
correlacao entre a gravidade da derma-
tite atopica e os niveis séricos de IgE
total.”>!'>!7 No entanto, a sua utilizagao
como marcador de gravidade da derma-
tite atopica ndo é consenso.'®

De modo interessante, Kiiski e cola-
boradores'® avaliaram a resposta ao tra-
tamento de adolescentes e adultos com
dermatite atopica, separando-os por
faixa de IgE sérica total. Encontraram
valores de IgE total maiores que 10.000
UI/ml como fator de risco para uma fra-
ca resposta ao tratamento. Nesses pa-
cientes os valores de IgE total estavam
negativamente associados a uma boa
resposta ao tratamento em uma pro-
porcao de 8,7% e 14,3% para “remis-
sdao completa” e para “boa resposta ao
tratamento”, comparados com 36,9 %
e 58,1% nos pacientes com IgE total
entre 1.000-9.999 Ul/ml e de 51,6%
e 79,7% nos pacientes com IgE menor
que 1.000 UI/ml.

Embora no presente estudo tenham
sido observados pacientes com derma-
tite atopica de dificil controle com va-
lores de IgE total acima de 10.000 UI/
ml, ndo foi possivel estabelecer uma
associacao devido ao nimero reduzido

de pacientes, além da nao padroniza-
¢do nos escores clinicos de gravidade
da doenca.

A elevada presenca de eosinofilia sé-
rica (61%), definida como eosinéfilos
maiores que 500 cel/mm?3, é provavel
reflexo da alta prevaléncia de doencgas
atopicas encontrada na amostra aqui
relatada, ja que nao foram identificadas
outras causas de eosinofilia, além de
um paciente portador de enterobiase.

A relacdo entre doencas alérgicas e
marcadores de atopia (IgE sérica ele-
vada, eosinofilia e sensibilizacao a alér-
genos) encontra-se consistentemente
registrada na literatura. No entanto, a
correlacdo entre IgE sérica e eosindfilos
nao tem sido documentada,?*?! como
também nao foi observada no presen-
te estudo.

Em geral, as doencas alérgicas e as
helmintiases sdo as causas mais fre-
quentes associadas a eosinofilia.'*?!
Em nossos dados, o paciente portador
de Enterobius vermiculares, tinha tam-
bém diagnostico associado de asma e
rinite, ndo sendo possivel inferir a in-
fluéncia de cada patologia sobre a con-
tagem de eosindfilos ou sobre o valor
da IgE sérica. Sao poucos os estudos
que correlacionam o nivel sérico de
IgE com infeccao pelo Enterobius ver-
miculares, helminto ndo invasivo, com
um ciclo de vida restrito ao limen in-
testinal. Entretanto, Bahceciler e col-
saboradores,?? investigando parasito-
ses e alergia em criancas, concluiram
que um aumento significativo da IgE
total entre os individuos com entero-
biose independe da condicao alérgica.
As protozooses intestinais, apontadas
como endémicas em algumas regioes
do Brasil, ndo tém sido associadas a
elevacdo de IgE total ou a eosinofilia
periférica.>?!

Neste estudo observou-se elevada
positividade para dcaros domicilia-
res identificada nos testes cutaneos

alergologicos de puntura, que pode es-
tar relacionada a elevada casuistica de
alergia respiratoria (cerca de 90% dos
pacientes), fator este conhecido para
uma alta prevaléncia de sensibiliza-
¢ao a alérgenos inalatorios, sobretudo
a acaros.®

De modo geral, valores séricos de IgE
total acima de 10.000 UI/ml sao bas-
tante incomuns, mesmo em pacientes
atopicos. Em nosso estudo, dos trés pa-
cientes com nivel de IgE total superior
a 10.000 UI/ml, dois apresentaram
quadro clinico de doengas alérgicas.
O outro paciente tinha um diagnos-
tico fenotipico de sindrome de hiper-
-IgE provavel, uma imunodeficiéncia
primaria rara que cursa com infecg¢oes
de repeti¢do cutaneas e sinopulmo-
nares, eczema, eosinofilia e elevacao
marcante de IgE sérica total, e que em
algumas situagdes pode ser confundi-
da com quadros de doenca atdpica. O
valor de IgE total elevado, principal-
mente acima de 2.000 Ul/ml, faz par-
te de um escore clinicolaboratorial de
pontuacdo para diagnostico de sus-
peicdo da sindrome de Job, que, até o
momento, ndao apresenta um marcador
especifico para diagnostico. A eleva-
¢ao do valor sérico de IgE total, mesmo
acentuada, ndao é um marcador tnico
para o diagnéstico dessa sindrome, ja
que outras patologias, principalmente,
como a dermatite atépica, também po-
dem cursar com altos niveis de IgE sé-
rica total, como também pode ser ob-
servado no presente estudo.?*?%’

Estudos em criancas e adolescentes
com niveis séricos elevados de IgE total
tém sido realizados em diferentes par-
tes do mundo, mas principalmente nos
paises desenvolvidos. No Brasil, a utili-
zacao de padroes estrangeiros pode nao
ser totalmente adequada, sendo neces-
sdrios mais estudos que demonstrem
dados correspondentes a realidade da
populacao brasileira.
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As limitag¢oes do nosso estudo in-
cluem a metodologia retrospectiva e a
realizacdao em servico de especialida-
des pediatricas, ndo sendo adequado
estender os resultados para a popula-
cao em geral.

CONCLUSOES
Nesse grupo de pacientes pediatricos
com elevado nivel sérico de IgE total foi

REFERENCIAS

1 Kindt TJ, Goldsby RA, Osborne BA.
Imunologia de Kuby. 6. ed. Porto Alegre:
Artmed; 2008.

2 Ownby DR. Clinical significance of immu-
noglobulin E. In: Adkinson N (Ed.).
Middletons allergy: principles and practi-
ce. St. Louis: Mosby; 2003.

3  Klink M, Cline MG, Halonen M, Burrows
B. Problems in defining normal limits
for serum IgE. J Allergy Clin Immunol.
1990;85(2):440-4.

4 Barbee RA, Halonen M, Lebowitz M,
Burrows B. Distribution of IgE in a
community population sample: corre-
lations with age, sex, and allergen skin
test reactivity. J Allergy Clin Immunol.
1981;68(2):106-11.

5 Gergen PJ, Arbes SJ, Calatroni A, Mitchell
HE, Zeldin DC. Total IgE levels and asthma
prevalence in the US population: results
from the National Health and Nutrition
Examination Survey 2005-2006. J Allergy
Clin Immunol. 2009;124(3):447-53.

6  Grimbacher B, Belohradsky BH, Holland
SM. Immunoglobulin E in primary
immunodeficiency diseases. Allergy.
2002;57(11):995-1007.

7 Chan SK, Gelfand EW. Primary immu-
nodeficiency masquerading as allergic di-
sease. Immunol Allergy Clin North Am.
2015;35(4):767-78.

8 Naspitz CK, Solé D, Jacob CA, Sarinho E,
Soares FJ, Dantas V et al. Sensitization to
inhalant and food allergens in Brazilian
atopic children by in vitro total and spe-
cific IgE assay. Allergy Project - PROAL. J
Pediatr (Rio J). 2004;80(3):203-10.

9 Wahn U, Warner J, Simons FE, de
Benedictis FM, Diepgen TL, Naspitz CK
et al. IgE antibody responses in young
children with atopic dermatitis. Pediatr
Allergy Immunol. 2008;19(4):332-6.

10 Solé D, Wandalsen GF, Camelo-Nunes IC,
Naspitz CK, Group IB. Prevalence of symp-
toms of asthma, rhinitis, and atopic ecze-
ma among Brazilian children and adoles-
cents identified by the International Study
of Asthma and Allergies in Childhood

22

frequente a presenca de doengas atopi-
cas, com maior prevaléncia de rinite e
asma, sendo que nos portadores de der-
matite atépica o nivel sérico de IgE to-
tal encontrou-se significativamente au-
mentado, fatos estes concordantes com
os encontrados na literatura revisada.
Houve um caso de sindrome de Job. A
presenca de parasitoses intestinais nao
foi apontada como causa relevante de

(ISAAC) — Phase 3. J Pediatr (Rio J).
2006;82(5):341-6.

11 Mallol J, Crane J, von Mutius E et al.
The International Study of Asthma
and Allergies in Childhood (ISAAC)
Phase Three: a global synthesis. Allergol
Immunopathol (Madr). 2013;41(2):73-85.

12 Tay TR, Bosco J, Aumann H, OHehir R,
Hew M. Elevated total serum immuno-
globulin E (> 1.000 IU/mL): implications?
Intern Med J. 2016;46(7):846-9.

13 Joshi AY, Iyer VN, Boyce TG, Hagan JB,
Park MA, Abraham RS. Elevated serum
immunoglobulin E (IgE): when to suspect
hyper-IgE syndrome-A 10-year pediatric
tertiary care center experience. Allergy
Asthma Proc. 2009;30(1):23-7.

14 Rizzo MC, Solé D, Rizzo A, Holanda MA,
Rios JB, Wandalsen NF et al. Atopic di-
seases in Brazilian children etiolo-
gic multicentric study. J Pediatr (Rio J).
1995;71(1):31-5.

15 Laske N, Bunikowski R, Niggemann
B. Extraordinarily high serum IgE le-
vels and consequences for atopic phe-
notypes. Ann Allergy Asthma Immunol.
2003;91(2):202-4.

16 Takeuchi S, Esaki H, Furusyo N, Hayashida
S, Yamamura K, Tsuji G et al. Incidence,
serum IgE and TARC/CCL17 levels in
atopic dermatitis associated with other
allergic diseases: an update from the
Ishigaki cohort. Acta Derm Venereol.
2015;95(4):480-4.

17 Aral M, Arican O, Gul M, Sasmaz S,
Kocturk SA, Kastal U et al. The rela-
tionship between serum levels of total IgE,
IL-18, IL-12, IFN- y and disease severity in
children with atopic dermatitis. Mediators
Inflamm. 2006;2006(4):73098.

18 Eichentfield LF, Tom WL, Berger TG, Krol
A, Paller AS, Schwarzenberger K et al.
Guidelines of care for the management of
atopic dermatitis: section 2. Management
and treatment of atopic dermatitis with
topical therapies. J Am Acad Dermatol.
2014;71(1):116-32.

19 Kiiski V, Karlsson O, Remitz A, Reitamo S.

elevacao sérica de IgE.

No Brasil, estudos que avaliem a rela-
¢ao entre IgE sérica elevada (acima de
1.000 UI/ml) com a prevaléncia e gra-
vidade de doencas, assim como a sua
correlacao com o tratamento adminis-
trado nas diversas patologias alérgicas,
sdo escassos, sendo necessario maior
abrangéncia de estudos abordando es-
ses aspectos.

High Serum Total IgE Predicts Poor Long-
term Outcome in Atopic Dermatitis. Acta
Derm Venereol. 2015;95(8):943-7.

20 Siroux V, Oryszczyn MP, Paty E,
Kauffmann F, Pison C, Vervloet D et al.
Relationships of allergic sensitization, to-
tal immunoglobulin E and blood eosi-
nophils to asthma severity in children
of the EGEA Study. Clin Exp Allergy.
2003;33(6):746-51.

21 Weller PF. Eosinophilia and eosinophil
related disorders. In: Adkinson N (Ed.).
Middletons allergy: principles and practi-
ce. 6 ed. St. Louis: Mosby; 2003.

22 Bahceciler NN, Ozdemir C,
Kucukosmanoglu E, Arikan C, Over U,
Karavelioglu S et al. Association between
previous enterobiasis and current whee-
zing: evaluation of 1018 children. Allergy
Asthma Proc. 2007;28(2):174-82.

23 Grimbacher B, Holland SM, Gallin JI,
Greenberg F, Hill SC, Malech HL et
al. Hyper-IgE syndrome with recur-
rent infectionsan autosomal dominant
multisystem disorder. N Engl J Med.
1999;340(9):692-702.

24 Freeman AF, Holland SM. Clinical ma-
nifestations, etiology, and pathogenesis
of the hyper-IgE syndromes. Pediatr Res.
2009;65(5 Pt 2):32R-7R.

25 Schimke LF, SawalleBelohradsky J,
Roesler J, Wollenberg A, Rack A, Borte M
et al. Diagnostic approach to the hyper-IgE
syndromes: immunologic and clinical key
findings to differentiate hyper-IgE syndro-
mes from atopic dermatitis. J Allergy Clin
Immunol. 2010;126(3):611-7.

26 Boos AC, Hagl B, Schlesinger A, Halm BE,
Ballenberger N, Pinarci M et al. Atopic
dermatitis, STAT3- and DOCK8-hyper-IgE
syndromes ditfer in IgE-based sensitization
pattern. Allergy. 2014;69(7):943-53.

27 Hagl B, Heinz V, Schlesinger A, Spielberger
BD, SawalleBelohradsky J, Senn-Rauh M
et al. Key findings to expedite the diagno-
sis of hyper-IgE syndromes in infants and
young children. Pediatr Allergy Immunol.
2016;27(2):177-84.

Rev. Ped. SOPER|, v. I7,n. 3, p. 16-22, out. 201 7.



Relato de caso

Artrogripose congénita multipla
Arthrogryposis multiplex congenita

Resumo

Introducao: a artrogripose multipla congénita é uma condic3o clinica caracterizada por
multiplas contraturas articulares ndo progressivas em duas ou mais articulacdes, que po-
dem ser detectadas ao nascimento. Trata-se de uma doenca de abordagem terapéutica
complexa, exigindo aten¢do de equipe multiprofissional. O sucesso do tratamento depende
de uma rede de cuidados que inclui acompanhamento médico e fisioterdpico com profis-
sionais qualificados, assim como a orientagdo dos pais para a continuidade dos exercicios
e dos estimulos em domicilio. Objetivos: relatar o caso de uma pré-escolar atendida em
ambulatdrio de puericultura e pediatria de hospital universitdrio da regiao metropolitana
do Rio de Janeiro por quadro de multiplas contraturas musculares e discutir a sua evolugao
clinica. Descricdo do caso: trata-se de paciente de 3 anos do sexo feminino, admitida
tardiamente, com |5 meses, em ambulatdério de pediatria e puericultura com esse diag-
ndstico. Ja ao nascimento apresentou malformagdes em membros superiores e inferiores
caracterizadas por contraturas congénitas associadas a hemangioma de face, bem como
alteracdes ecocardiograficas descritas por comunicacao interatrial, forame oval patente e
estenose de ramos da artéria pulmonar. Mde com histérico de pré-natal regular em unida-
de bdsica de salde, apresentando como intercorréncias diabetes gestacional, hipertensao
arterial cronica e infeccdo urindria. Discussao: sabe-se que quanto antes a terapia for
implementada maiores serdo as melhorias na fungdo articular do paciente, concedendo-
-lhe maior autonomia e qualidade de vida. Assim, a difusdo do conhecimento desse distur-
bio raro é importante, a fim de que haja estabelecimento precoce tanto do diagndstico
como do tratamento.

Palavras-chave: Artrogripose. Crianca. Contratura. Zika virus.
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Abstract

Introduction: arthrogryposis multiplex congenita is a clinical condition characterized by
multiple non-progressive articular contractures in two or more articulations, that can be
detected at birth. It's a disease with a complex therapeutic approach requiring the atten-
tion of a multiprofessional team. The treatment’s success depends on a care network that
includes not only monitoring by medical and fisioterapheutical professionals but the orien-
tation of parents to maintain the exercises and stimulation at home. Objectives report
a case of a preschool admitted in a puericulture and pediatrics ambulatory of the greater
Rio de Janeiro's university hospital in a clinical condition of multiple muscular contractures
and to discuss its clinical evolution. Case description: the patient is three years old girl,
that had arrived belatedly, since |5 months old, under monitoring on the puericulture and
pediatrics ambulatory with an AMC diagnostic. She showed, at birth, malformations on
her upper and lower limbs, characterized by congenital contractures associated to facial
hemangioma, as well as echocardiographic changes described by interatrial communica-
tion, patent oval foramen and pulmonary artery branch stenosis. The mother has a regular
prenatal history from a basic health care site showing: gestational diabetes, chronic arte-
rial hypertension and urinary infection. Discussion: it is known that the sooner AMC's
therapy is applied the bigger are the betterments on the articular functions of the patient,
giving them bigger autonomy and life quality. Therefore, the diffusion of knowledge on this
rare disorder is important, so both the precocious diagnostic and treatment are established.

Keywords: Arthrogryposis. Child. Contracture. Zika virus.

Sua etiologia nao é totalmente es-

INTRODUCAO

A artrogripose multipla congénita
(AMC) ¢ uma condicao clinica carac-
terizada por multiplas contraturas arti-
culares nao progressivas que acometem
duas ou mais articulagoes, e pode ser
detectada ao nascimento."** Na AMC
também estdo presentes sinais e sin-
tomas como pele fina, atrofia muscu-
lar, membros ligeiramente encurtados,
assimetria facial, ponte nasal rebaixa-
da, micrognatia, escoliose, anomalias
nos sistemas nervoso e urinario, hipo-
plasia pulmonar e intestino curto e/ou
imaturo.*> A frequéncia na populacao
é considerada baixa, estando estima-
da em 1 caso para cada 3.000 nascidos
vivos de ambos os sexos nos Estados
Unidos.?
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clarecida e associam-se varios fato-
res a sua génese. Por exemplo, uso de
medicagoes durante a gestacao, in-
feccdes, traumas, doencas cronicas,
oligodramnio, genética, drogas e al-
cool."? Entretanto, as principais cau-
sas associadas a AMC sdo a diminui-
¢ao dos movimentos fetais nos tltimos
meses ou os problemas do desenvolvi-
mento espinhal nos primeiros meses de
gestagdo.'* A associacdo recentemen-
te descrita entre a infeccao congénita
pelo Zika virus e o desenvolvimento de
artrogripose presume o provavel tro-
pismo do virus pelos neurdnios fetais,
ocasionando a diminui¢ao da motilida-
de fetal intrauterina com subsequen-
tes contraturas musculares. A sindrome
congénita do virus da Zika pode incluir

defeitos visuais, auditivos e artrogripo-
se, nao necessariamente acompanha-
dos de microcefalia.*

O diagnoéstico da AMC é essencial-
mente clinico e diversas sindromes po-
dem cursar com contraturas articula-
res congénitas.®’ Por isso, as principais
ferramentas diagnosticas do médico-
-assistente sao anamnese e exame fi-
sico detalhados, ressaltando-se a im-
portancia da historia gestacional e do
exame articular.” Os achados ao exame
clinico caracterizam-se por deformida-
des articulares, em geral acompanha-
das de limitacao de movimento, princi-
palmente nos membros inferiores.5® A
classificacdo da sindrome é baseada na
presenca de altera¢des neuroldgicas e
estas devem ser diferenciadas: quan-
to a sua origem — no sistema nervoso
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central (SNC), ou sistema nervoso pe-
riférico (SNP); e quanto a caracteristi-
ca da lesao — motora ou muscular. Os
casos em que nao se evidenciam alte-
ragdes neuroldgicas podem ser classi-
ficados como amioplasia, artrogripose
distal, doenca generalizada do tecido
conjuntivo ou restricao de crescimen-
to fetal.’®

Atualmente, é possivel detectar a
AMC no pré-natal por meio de ultras-
sonografia,® porém apenas 25% dos ca-
sos sao diagnosticados nesse momen-
to, pois a movimentacao fetal nao é
pesquisa de rotina na ultrassonografia
obstétrica.” Torna-se importante valo-
rizar a percep¢do materna de auséncia
de movimentacao fetal correlacionan-
do-a com possiveis alteragdes presen-
tes na ultrassonografia.” A maioria dos
pacientes é diagnosticada apds o nas-
cimento e os achados clinicos no pe-
riodo neonatal, bem como as respostas
a possiveis tratamentos ofertados, po-
dem contribuir para a investigacao da
etiologia da AMC. Um diagndstico es-
pecifico, na maioria dos casos, é obtido
ainda durante a primeira infancia, por
volta dos 2 anos de idade.”

A AMC nao possui tratamento defi-
nitivo. O objetivo terapéutico é a me-
lhora da qualidade de vida e da auto-
nomia do paciente, ainda que as limi-
tagdes fisicas permaneg¢am.” O acom-
panhamento ¢ feito por equipe multi-
profissional e a indicacao de fisioterapia
e/ou cirurgias ortopédicas deve ser in-
dividualizada.®® Deve-se ressaltar que
a reabilitacao precoce e a participacao
ativa dos pais na conducao dos exerci-
cios sao fundamentais para uma evo-
lucao favoravel do caso.!”

A AMC ¢ condigao rara que carece
de mais estudos, a fim de serem elu-
cidados os seus fatores causais e prog-
noésticos.? De acordo com a nossa revi-
sao de literatura, até o momento, nao
ha uma estimativa da incidéncia dessa

condi¢ao na populacao brasileira. Nesse
contexto, relatos de caso sao relevantes
na medida em que demonstram as pos-
siveis associagdes da AMC com fatores
de risco presentes nessa populacao. Por
se tratar de uma sindrome de diagnos-
tico essencialmente clinico, o pediatra
deve dominar os conceitos acerca da
enfermidade.

O objetivo deste trabalho ¢ relatar o
caso de pré-escolar atendida em ambu-
latorio de puericultura e pediatria de
hospital universitario da regido metro-
politana do Rio de Janeiro por quadro
de mdltiplas contraturas musculares e
discutir a sua evolugao clinica.

O presente estudo teve aprova-
cdo do Comité de Etica em Pesquisa
da Universidade Federal Fluminense
(CAAE: 53505715.1.0000.5243). Os
autores declaram nao haver conflito
de interesse.

DESCRICAO DO CASO
Paciente de 3 anos, sexo femini-
no, acompanhada no Ambulatdrio de
Pediatria e Puericultura do Hospital
Universitario Antonio Pedro da
Universidade Federal Fluminense
(HUAP-UFF) com diagnostico de AMC.
Apresentava, ao nascimento, malfor-
macgoes em membros superiores e in-
feriores e alteracdes ecocardiograficas
caracterizadas por comunicagao intera-
trial (CIA), forame oval patente (FOP)
e estenose de ramos da artéria pulmo-
nar (ERP). Na figura 1, pode-se verifi-
car a presenca de alteracoes articulares.
A crianca nasceu no ano de 2012, em
maternidade publica, com via de par-
to cesarea e idade gestacional de 38 se-
manas e cinco dias. A mae, na quar-
ta gestacao, realizando pré-natal regu-
larmente em unidade basica de satde,
apresentou diabetes gestacional, hi-
pertensdo arterial e infecgdo urinaria
como intercorréncias. Nao ha regis-
tro de uso de drogas licitas e ilicitas,

Figura | — Alteragdo na articulacio da
mandibula bilateralmente, pescoc¢o
curto, contraturas articulares bilaterais
em ombros, cotovelos, punhos e
tornozelos; presenca de pé torto
congénito bilateral

Fonte: Ambulatério do HUAP (2015).

técnicas e medicagdes abortivas ou con-
sanguinidade entre os pais.

O indice de Apgar no primeiro minu-
to foi de 7 e no quinto minuto de 9, com
peso ao nascer de 2.410 g, classificada
como pequena para idade gestacional
(PIG), comprimento 35 cm (abaixo es-
core-z -3) e perimetro cefalico de 35 cm
(entre escore-z 0 e escore-z -1). Evoluiu
com cianose central e desconforto res-
piratério precoce, sendo internada na
UTI neonatal da maternidade para su-
porte ventilatdério. Na ocasido, o eco-
cardiograma transtoracico evidenciou
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CIA, FOP e ERP. Foram identificadas
precocemente importantes contraturas
congénitas de membros superiores e in-
feriores, associadas a hemangioma de
face. Os exames de ultrassonografia ab-
dominal e transfontanelar foram nor-
mais. Foi encaminhada ao ambulatério
para investigacao diagnéstica.

Ao exame fisico do segmento mus-
culoesquelético, foi observado, além do
deficit ponderoestatural, a restricao de
flexao bilateralmente, extensao bilate-
ral de joelhos e cotovelos e pé torto con-
génito bilateral (Figura 2D). Notou-se
espessamento de partes moles dos bra-
¢os e antebragos e auséncia de dobras
cutaneas. Quanto aos exames comple-
mentares, na radiografia de esqueleto
foram observadas superficies articula-
res lisas e espagos articulares ligeira-
mente alargados, além da presenca de
escoliose a direita (Figura 2A, B e C).
No exame de citogenética, a analise
cromossOmica do cariétipo de sangue
periférico com bandeamento G foi 46,
XX, sem descartar anomalias menores.

DISCUSSAO

Durante a gestacao, a mae da pacien-
te apresentou intercorréncias compati-
veis com as relatadas na literatura sobre
AMUC, tais como: hipertensao gestacio-
nal, diabetes gestacional, sangramen-
tos e infeccao do trato urindrio. Essas
intercorréncias foram relacionadas na
literatura como fatores ambientais nao
genéticos favordveis ao desenvolvimen-
to da AMC.*

A artrogripose caracteriza-se como
um sinal clinico que pode estar pre-
sente em mais de 300 doencas ja des-
critas. Atualmente, adicionamos a esta
lista a infec¢do congénita pelo virus da
Zika, tendo em vista a associagao entre
microcefalia e artrogripose em crian-
¢as nascidas de maes supostamente in-
fectadas, mesmo que assintomaticas,
durante a gestacao. Segundo Linden,®

Figura 2 — Radiografias com
malformagées articulares.
A) malformacdes em regido cervical,
ombros e cotovelos;

B) foco em perfil de joelho direito;
C) malformagdes em
articulagdes do quadril;

D) pé torto congénito bilateral

Fonte: Radiologia do HUAP (2014).

até a epidemia de infeccao pelo Zika
virus no ano de 2015, ndo havia re-
lato de infec¢des congénitas associa-
das a artrogripose em humanos, deter-
minando que hoje essa infecgao figu-
ra dentre os diagnosticos diferenciais
de infeccOes congénitas e de artrogri-
pose. O aparente tropismo do virus pe-
los neuronios fetais com envolvimento
cronico tanto dos neurdnios motores
centrais quanto dos periféricos leva a
uma diminuicao da motilidade intrau-
terina com consequente artrogripose.’
Por ter nascido antes da epidemia, nos-
sa paciente e sua mae nao realizaram
exames para afastar a infeccao pelo
Zika virus. A presenga de exame neu-
rolégico normal e o nascimento antes
da epidemia do Zika diminuem a hi-
poétese de infec¢do ndo diagnosticada
por esse virus.

O diagnostico pré-natal é o ideal por

possibilitar o inicio precoce do trata-
mento. No entanto, a literatura® refere
que ainda hoje a maioria dos casos de
AMC sao diagnosticados somente apos
0 nascimento, o que ocorreu também
no caso em questao. O diagnostico da
paciente foi feito pela observagao clini-
ca pdés-natal, associada a andlise radio-
logica. A analise cromossOmica mos-
trou-se normal.

Apos o diagndstico, € importante a
imediata instituicao do tratamento no
intuito de melhorar a funcao articu-
lar. A reabilitacao permite o desenvol-
vimento de maior autonomia, possibili-
tando cirurgias ortopédicas posteriores,
as quais devem ocorrer, preferencial-
mente, antes da crianga comecar a an-
dar.! No caso descrito, ndo se conseguiu
0 tratamento no momento mais opor-
tuno, ou seja, no primeiro ano de vida,
antes do periodo de desenvolvimento
da deambulacao. Diversos fatores con-
tribuiram para este desfecho, tais como
a limitagdo financeira da familia e as
burocracias no sistema publico de sau-
de. Até o momento, aos 3 anos de ida-
de, ela ndo deambula sozinha, senta-se
apenas com auxilio e tem dificuldade
no manejo de objetos.

As restri¢cdes na autonomia vao
acompanha-la por toda a vida. E pro-
vavel que necessite permanentemente
de ajuda para deambular e executar ta-
refas simples do dia a dia, como pentear
os cabelos ou alimentar-se.

Foi constatado durante as consultas
que a paciente nao fazia fisioterapia,
nem era estimulada adequadamente.
E preciso reforcar a familia a importan-
cia da fisioterapia continua, com o obje-
tivo de reduzir a morbidade relacionada
a doenga.'* Ao estimular as suas habi-
lidades, a paciente tem a oportunida-
de de descobrir os préprios meios para
executar suas tarefas didrias, bem como
desenvolver as habilidades cognitivas.

Foi identificada escoliose nas
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radiografias da paciente, afecgdo co-
mum em pessoas com AMC. Este acha-
do nao é critério clinico para o diag-
nostico, mas ao longo dos anos pode
comprometer sua qualidade de vida.
Percebe-se que a AMC é uma condicao
complexa que gera inimeras conse-
quéncias a curto e longo prazos. O tra-
tamento exige uma estrutura familiar
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Relato de caso

Velocidade de hemossedimentacao (VHS)
como marcador laboratorial de resposta
terapéutica na osteomielite aguda
Erythrocyte sedimentation rate (ESR) as

a laboratorial marker for therapeutic
response in acute osteomyelitis

Resumo

Introducao: a osteomielite € um processo inflamatério-infeccioso dsseo potencialmente
grave que pode ocasionar sequelas. Staphylococcus aureus € o principal agente etioldgico e
as manifestacdes clinicas mais comuns incluem: irritabilidade, febre, sinais flogisticos e pseu-
doparalisia. O diagndstico depende da suspeita clinica, e os exames complementares, como
velocidade de hemossedimentacdo (VHS), podem auxiliar no diagndstico. Objetivo: apre-
sentar um caso de osteomielite aguda em lactente e discutir a importancia do VHS como
ferramenta laboratorial para o diagndstico dessa condicdo e para o acompanhamento da
resposta ao tratamento instituido. Descricao do caso: lactente de 8 meses, previa-
mente higida, apresentou impoténcia funcional em ombro direito, edema articular e febre
apos episddio de flebite durante uma internacdo por bronquiolite aguda. Na hemocultura
houve crescimento de Staphylococcus aureus resistente a meticilina associado a comuni-
dade (CA-MRSA). Exames de imagem revelaram acometimento dsseo e articular, e exa-
mes laboratoriais corroboraram o diagndstico de osteomielite aguda. Realizou tratamen-
to com vancomicina venosa por seis semanas e clindamicina oral por mais duas semanas,
apresentando evolucio clinica e laboratorial favordveis. Discussao: a VHS é um exame
laboratorial inespecifico, porém utilizado como auxiliar no diagndstico de vérias afecgdes.
E (til na documentacdo de processo inflamatdrio, na avaliacido do grau de extensdo e, em
alguns casos, como acompanhamento da resposta ao tratamento. Além disso, VHS € o
exame laboratorial mais sensivel no diagndstico de infec¢des osteoarticulares, pois geral-
mente encontra-se aumentado desde a fase inicial da doenga, contribuindo, junto com os
aspectos clinicos e radioldgicos, para seu diagndstico e controle do tratamento.

Palavras-chave:0Osteomielite. Diagnéstico. Lactente. Cuidado da crianga.
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Abstract

Introduction: osteomyelitis is a potentially serious inflammatory infectious bone pro-
cess which can lead to sequelae. Staphylococcus aureus is the main etiological agent and the
most common clinical manifestations include: irritability, fever, phlogistics signs and pseudo-
paralysis. Diagnosis depends on clinical suspicion, and complementary tests, such as ery-
throcyte sedimentation rate (ESR), may aid in diagnosis. Objective: to present a case of
acute osteomyelitis in infant and to discuss the importance of ESR as a laboratory tool for
the diagnosis of this condition and for monitoring the response to the treatment. Case
description: eightmonthold infant, previously healthy, presented functional impotence
in the right shoulder, joint edema and fever after an episode of phlebitis during hospitaliza-
tion for acute bronchiolitis. In the blood culture there was growth of community associated
methicillin resistant Staphylococcus aureus (CA-MRSA). Image exams revealed bone and
joint involvement, and laboratory tests corroborated the diagnosis of acute osteomyelitis.
She underwent venous vancomycin treatment for six weeks and oral clindamycin for two
weeks, presenting favorable clinical and laboratory evolution. Discussion: ESR is a nons-
pecific laboratory test, but used as an aid in the diagnosis of various conditions. It is useful
in documenting the inflammatory process, assessing the degree of extension, and in some
cases, as a follow-up of the treatment response. In addition, ESR is the most sensitive la-
boratory test in the diagnosis of osteoarticular infections, since it's usually increased from
the initial stage of the disease, contributing along with clinical and radiological aspects, to
its diagnosis and treatment control.

Keywords: Osteomyelitis. Diagnosis. Infant. Child care.

INTRODUCAO

A osteomielite é um processo infla-
matorio-infeccioso dsseo, usualmen-
te causado por bactérias, ocorrendo de
forma caracteristica na metéfise de os-
sos longos, iniciando-se na regiao me-
dular e progredindo, posteriormente,
para a regiao cortical. A maioria dos
casos de osteomielite em criancas apre-
senta disseminagao hematogénica; em
muitas situacoes, observa-se na histo-
ria clinica a ocorréncia prévia de feri-
das traumaticas, manipulac¢ao cirirgi-
ca e processos infecciosos contiguos.'?
A doenca é duas vezes mais comum
no sexo masculino, possivelmente de-
vido ao comportamento mais arrisca-
do em relacao ao sexo feminino, o que
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predispoe a eventos traumadticos.'?

Apesar de a osteomielite ter uma bai-
xa prevaléncia, de cerca de 0,14 para
cada 100 pacientes, pode gerar compro-
metimentos duradouros e sequelas in-
capacitantes, visto que é possivel aco-
meter a fise dos 0ssos.* Staphylococcus
aureus aparece como o principal agente
etioldgico, independentemente da fai-
xa etaria, sobretudo apods o advento da
vacina contra Haemophilus influenzae
tipo B, o que modificou o perfil micro-
biol6gico da patologia.!**

As manifesta¢des clinicas mais co-
muns incluem: irritabilidade, febre,
sinais flogisticos na regidao acometida
e pseudoparalisia. Em geral, apenas
um sitio 0sseo é acometido; multiplos

sitios 6sseos sao acometidos em menos
de 10% dos casos.> Além disso, a osteo-
mielite aguda representa um diagnos-
tico diferencial nos casos de febre de
origem obscura.'

O diagnéstico depende da suspei-
ta clinica, baseada na anamnese e no
exame fisico do paciente,” e a hemocul-
tura deve ser solicitada em todos os ca-
s0s suspeitos para a institui¢ao do tra-
tamento mais adequado.’ Outrossim,
outros exames que auxiliam no diag-
nostico e na conduta terapéutica sao:
hemograma completo, velocidade de
hemossedimentacao (VHS) e dosagem
de proteina C reativa (PCR).’ A aspi-
racao de secrecdo Ossea para Gram
e cultura aparece como ferramenta
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laboratorial para o diagnéstico defini-
tivo.> Entretanto, a biépsia é um méto-
do ainda mais confiavel e tem vanta-
gem de fornecer tecido para o exame
histopatoldgico.”

Exames de imagem também sao uteis
na investigacao do paciente com suspei-
ta de osteomielite aguda. A radiografia
simples, apesar de ser um exame rapi-
do e acessivel, possivelmente mostra-
ra altera¢des compativeis com a doen-
¢a, como as lesoes liticas, apds duas a
trés semanas de evolugao do quadro.
Dessa forma, uma radiografia normal
nao exclui o diagnostico de osteomieli-
te aguda na fase inicial da doenca, sen-
do um método de baixo valor preditivo
negativo.!

A cintilografia com tecnécio é um
exame bastante sensivel e ttil para o
diagndstico da osteomielite, principal-
mente se um osso longo for afetado, se
ha multiplas lesdes dsseas dissemina-
das ou se os sintomas nao forem pre-
cisamente localizados. A tomografia
computadorizada expode o paciente a
elevado indice de radiacdo, ndo sendo
um método de imagem recomendado
ou empregado rotineiramente nessa
situacao.!

A ressonancia magnética é conside-
rada o melhor método de imagem para
detectar mudancas de consisténcia no
0sso com osteomielite aguda, diferen-
ciar infeccao dssea de infeccao de par-
tes moles, bem como avaliar a exten-
sao do processo infeccioso.? No entanto,
trata-se de um método que nem sempre
esta disponivel, apresenta alto custo, e
tem como inconveniente o fato de ne-
cessitar de sedagao e monitorizagao em
criancas muito pequenas para a reali-
zacao do exame.!

A osteomielite pode ser identificada
pelo método de imagem, mas, sempre
que possivel, deve ser realizada cul-
tura com antibiograma para determi-
nar o agente etioldgico e seu perfil de

sensibilidade antimicrobiana, a fim de
otimizar o manejo clinico e contribuir
para o sucesso terapéutico.!

A oxacilina e, como alternativa a ce-
pas resistentes a oxacilina, a vancomi-
cina sao os farmacos empiricamente re-
comendados no tratamento da osteo-
mielite aguda. Isso se deve a necessi-
dade de cobertura antimicrobiana con-
tra o agente etioldgico mais prevalente,
Staphylococcus aureus. O tratamento
deve durar, minimamente, de quatro a
seis semanas, e ser administrado, pre-
ferencialmente, pela via intravenosa.!

A prevencao da osteomielite passa
pelos cuidados para se evitar os eventos
traumaticos ou as complicag¢des relacio-
nadas aos cuidados em saude, ja que
apresenta disseminacao hematogéni-
ca, estando relacionada a intervencgoes
cirtrgicas, procedimentos invasivos e
acessos vasculares com equipamentos
contaminados. O objetivo deste traba-
lho é apresentar um caso de osteomieli-
te aguda em lactente e discutir a impor-
tancia da VHS como ferramenta labo-
ratorial para o diagnéstico dessa condi-
¢do e para o acompanhamento da res-
posta ao tratamento instituido, tendo
em vista a grande disponibilidade desse
exame, seu baixo custo, a facilidade em
executa-lo, bem como sua elevada sen-
sibilidade e o perfil bioquimico favora-
vel ao acompanhamento terapéutico.

O presente estudo foi aprovado
pelo Comité de Etica em Pesquisa da
Universidade Federal Fluminense
(CAAEn. 01741512.7.0000.5243).

DESCRICAO DO CASO

S.T. C., 8 meses, sexo feminino, par-
da, brasileira, natural de Sao Gongalo
—RJ e procedente de Maricd — RJ.

Historia gestacional sem intercorrén-
cias, com sorologias maternas negati-
vas. Nascida a termo, com peso de 2.950
g, Apgar 9/9, mantendo aleitamento
materno exclusivo até os trés meses de

vida, quando foi iniciada complemen-
tagao com férmula lactea. Lactente pre-
viamente higida, sem comorbidades.
Nega internagoes e/ou uso prévio de
antimicrobianos.

A crianca apresentou quadro clinico
de bronquiolite aguda em 25/10/2016,
necessitando de hospitalizacao na oca-
siao; na admissao, apresentava hemo-
globina de 13 g/dl, leucograma sem al-
teracoes e PCR de 34 mg/dl (VR até 6
mg/dl). Apos cinco dias de internacao
hospitalar, desenvolveu flebite em lo-
cal de puncao venosa no membro in-
ferior esquerdo, evoluindo com febre
alta (39,5 °C), cianose e hipotonia ge-
neralizada. Em investigacao do quadro
séptico foi realizada hemocultura, com
crescimento de Staphylococcus aureus
resistente a meticilina associado a co-
munidade (CA-MRSA).

Os demais exames (liquor, ecocar-
diograma, raio-X de térax e urinocul-
tura) nao apresentaram alteracoes.
Hemograma evidenciou hemoglobina
= 11,8 g/dl; hematdcrito = 37,7%; con-
tagem de leucocitos = 14.500 células/
mm?, com 5% de bastoes e PCR = 150
mg/dl. Na ocasiao, foi iniciada vanco-
micina, recebendo alta apos 18 dias de
internacao hospitalar, a despeito de um
quadro de dor a mobiliza¢dao de ombro
direito e exames laboratoriais ainda al-
terados, com anemia (Hb = 10 g/dl) e
aumento de PCR (53 mg/dl).

Quatro dias ap0s a alta hospitalar, a
lactente iniciou quadro de impoténcia
funcional de ombro direito, associado
a edema e piora da dor a palpacao da
articulacao, irritabilidade, choro fre-
quente e recusa alimentar, sem febre.
Foi reinternada na época, sendo sub-
metida a exames de imagem: ultrasso-
nografia comparativa de ombro direito
e esquerdo revelou presenca de liquido
periarticular em ombro direito e radio-
grafia de ombro direito evidenciou irre-
gularidade 6ssea na metafise proximal
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Tabela | — Parametros laboratoriais durante a evolucdo clinica da paciente

25/10/16 30/10/16 12/11/16 18/11/16 yZYANVAL) 9/12/16 23/12/16 [ YAVANA

Evento/exame Internagdo por Flebite MIE Alta com dor em Reinternagio Artrocentese Controle semanal  Melhora clinica Término do
realizado bronquiolite ombro direito ~ com osteomielite de ombro direito do VHS tratamento com

Inicio de . Alta hospitalar clindamicinaVO

vancomicina I"'c'? fie v com
v vancomicina clindamicina VO

VHS (mm/h) = = = 80 105 33 26 8
PCR (mg/dl) 34 150 53 70 38 039 - -
Hb (g/dl) I3 [1,8 10 99 9,5 99 — —

IV = intravenoso; VO = via oral; MIE = membro inferior esquerdo; VHS = velocidade de hemossedimentacdo; PCR = proteina C reativa; Hb = hemoglobina.
O valor de referéncia da PCR na instituicdo da primeira internacdo é até 6,0 mg/dl (periodo de 25/10/2016 a 18/11/2016), enquanto que na segunda instituicdo € até 0,3 mg/dl (perfodo com-

preendido entre 24/11/2016 e 6/1/2017).

do timero, notadamente em sua por¢ao
medial, com areas hipertransparentes
de permeio. Exames laboratoriais mos-
traram anemia microcitica hipocromi-
ca (Hb = 9,5 g/dl), leucocitose (17.000
células/mm?), e aumento de PCR (70
mg/dl) e VHS (80 mm/h VR até 20
mm/h). Na ocasiao, foram realizados os
diagndsticos de artrite séptica e osteo-
mielite, sendo iniciada vancomicina.
A crianga deu entrada no nosso ser-
vico em 24/11/2016, encaminhada da

unidade de origem para abordagem ci-
rurgica. Na admissao foi realizada ar-
trocentese de ombro direito sem saida
de secrecao e sem necessidade de abor-
dagem por via aberta.

Manteve antibioticoterapia venosa
por seis semanas, com avaliacao da res-
posta com dosagem semanal da VHS.
A tabela 1 mostra que a mesma apre-
sentou queda semanal progressiva, mas
seus niveis ainda permaneciam eleva-
dos, apesar da melhora clinica. Devido

a estabilidade clinica da crianga, optou-
-se por alta hospitalar em 23/12/2016,
quando VHS era de 26 mm/h, com
clindamicina oral por mais duas sema-
nas, apresentando resolucao comple-
ta do quadro clinicolaboratorial apds
completado o esquema terapéutico. Em
6/1/2017, Gltimo dia do tratamento,
apresentava VHS de 8 mm/h. A crianca
segue acompanhamento ambulatorial,
com boa resposta clinica, sem seque-
las motoras. O grafico 1 correlaciona

Grafico | — Evolugio da VHS durante tratamento da osteomielite

110 - Artrocentese de ombro
100 direito
90 -
80 -
Controle semanal da
% 70 - Internag¢do com VHS =
> 60 - osteomielite Suspeqsa_to da ermine do
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= 50 - Controle semanal da  Melhora clinica e alta tratamento
S VHS hospitalar com ~com
& D clindamicina VO clindamicina
= 30 A VO
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VHS = velocidade de hemossedimentagéo; IV = intravenosa; VO = via oral.
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os principais eventos durante o trata-
mento da osteomielite com os valores
da VHS.

DISCUSSAO

O caso apresentado trata de uma lac-
tente com diagndstico de osteomieli-
te aguda e artrite séptica secundarias a
sepse de foco cutdneo por CA-MRSA.

O diagnostico foi confirmado com al-
teracOes de imagens compativeis e com
o isolamento do agente etioldgico na
hemocultura. A extensao do processo
inflamatorio e a resposta ao tratamen-
to instituido foram acompanhadas com
dosagens seriadas da VHS.

A VHS ¢é a taxa na qual os eritroci-
tos precipitam no periodo de uma hora.
Trata-se de um exame muito sensivel,
porém pouco especifico, alterando-se
em processos inflamatorios dissemina-
dos, nao sendo indicado para rastreio
de doencas em pacientes assintomati-
cos ou com sintomas inespecificos. Em
um processo inflamatorio, alguns me-
diadores, como interleucinas e fator de
necrose tumoral (TNF), estimulam as
células hepdticas a produzir proteinas
que sao reagentes de fase aguda, como
fibrinogénio, proteina C reativa (PCR),
haptoglobina e complemento. O fibri-
nogénio é capaz de neutralizar as car-
gas do acido sialico presente nas mem-
branas eritrocitarias, elevando, desse
modo, a VHS.®

Apesar de sua inespecificidade, a
VHS ¢ muito ttil, amplamente dispo-
nivel, apresenta baixo custo e tem sido
largamente empregada para auxiliar o
diagnostico de varias condigoes clinicas
e na avaliagao da gravidade de doen-
cas.® A VHS pode ser utilizada na do-
cumentagao de processo inflamatério,
infeccioso e neopldsico, na avaliacdao
do grau de extensao ou de atividade da
doenca de base, e pode, em alguns ca-
sos, ser utilizada como forma de acom-
panhamento da eficacia do tratamento

em questao.’

Uma importante diferenca entre
VHS e PCR é o tempo para se norma-
lizar ap6s o tratamento. A PCR se nor-
maliza em geral apds nove dias de tra-
tamento adequado, enquanto a VHS se
normaliza apenas com 29 dias de tra-
tamento, sendo particularmente util
como controle de cura.'” No caso rela-
tado, a paciente apresentou PCR nor-
mal apds trés semanas do inicio do an-
timicrobiano, a despeito das manifes-
tagdes clinicas nao terem apresentado
remissao completa nesse periodo, en-
quanto a VHS se normalizou apenas
ap6s oito semanas do inicio do trata-
mento, orientando a suspensao do an-
tibidtico. Além disso, VHS é o exame
laboratorial mais sensivel e valioso no
diagnéstico de infecgdes osteoarticu-
lares, pois geralmente encontra-se au-
mentado desde a fase inicial da doen-
¢a. Logo, esta habitualmente elevado
na maioria dos casos de osteomielite e
contribui, junto com os aspectos clini-
cos e radiologicos, para o seu diagnos-
tico. Correa e colaboradores fizeram
uma revisao dos pacientes com 0s-
teomielite e observaram que 93% de-
les tinham VHS maior que 20 mm/h,
com média de 58 mm/h.'"" Nesse estu-
do, a paciente evidenciava VHS de 80
mm/h a admissao hospitalar, quando
apresentava impoténcia funcional do
ombro acometido, edema adjacente e
irritabilidade, antes mesmo da con-
firmacao radioldgica. Cabe ressaltar
ainda que a VHS chegou ao valor de
105 mm/h na primeira semana apos
a internagdo, ja em antibioticotera-
pia, possivelmente por disseminagao
do processo inflamatoério-infeccioso,
0 que motivou a abordagem do imero
com artrocentese.

Ha de se considerar ainda que o acom-
panhamento da osteomielite é funda-
mental, ja que 0 MRSA tem se torna-
do cada vez mais um agente etioldégico

prevalente nas infec¢cdes musculoes-
queléticas, estando associado a maior
tempo de duracao dos sintomas, ne-
cessidade de antimicrobianos por mais
tempo e pior progndstico, com risco
mais elevado de complicagdes, como
sepse.'? Na situacdo apresentada, nota-
-se que as manifestacoes, clinicas fo-
ram secundarias a um quadro séptico
de foco cutaneo e permaneceram por
até quatro semanas do inicio do trata-
mento com antimicrobiano sensivel ao
CA-MRSA, o que prolongou o tempo
de internacao hospitalar e de antibio-
ticoterapia. Ademais, observa-se ainda
a presenca de uma anemia microcitica
hipocrémica durante a hospitalizacao,
sendo um achado frequente nas infec-
¢oes estafilococicas, o que incrementa
morbidade ao paciente e contribui ain-
da mais para um pior progndstico.
Ressalta-se que a osteomielite ¢ uma
infeccao geralmente contigua, relacio-
nada a eventos traumaticos ou decor-
rente de complicacoes relacionadas aos
cuidados em satde. Nesse aspecto, é
importante ressaltar que a infeccao de
acessos vasculares nao depende exclu-
sivamente da microbiota do hospedei-
ro ou do seu sistema imunoldgico, mas
a contaminacao do sitio de insercao ou
das conexoes pelas maos da equipe de
saude é um grande problema relacio-
nado a assisténcia. Algumas medidas,
tais como higiene das maos com alcool
em gel ou agua e sabdo antes e apds
a puncao, escolha de locais mais dis-
tais para a conduta, descontaminagao
de torniquetes com antissépticos an-
tes e apds cada procedimento, troca de
cateteres periféricos e todas as cone-
x0es a cada 96 horas, além da adocao
de medidas de precaucao de contato,
como uso de luvas de procedimentos
e capote de mangas compridas sempre
que se preveé contato com o paciente e
seus equipamentos, sdo indispensaveis
para uma boa pratica assistencial, para
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a prevengao de infec¢oes relacionadas
a assisténcia a saude e suas compli-
cagoes, como a osteomielite. No caso
exposto, a osteomielite ocorreu como
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Relato de caso

Deficiéncia de zinco em lactente: um raro
caso de acrodermatite enteropatica?
Zinc deficiency in infants: a rare case of

enteropathic acrodermatitis?

Resumo

Introducao: a acrodermatite enteropdtica € um distdrbio hereditdrio raro do meta-
bolismo do zinco, podendo se apresentar com desnutricdo, diarreia, alopecia, dermatite
e infeccSes de repeticdao. O diagndstico definitivo € feito pelo teste genético. Objetivo:
relatar um caso de deficiéncia de zinco em lactente com quadro clinico tipico de acroder-
matite enteropadtica, que, apesar de bastante sugestivo, ndo pdde ser confirmado por teste
genético. Descrigao do caso: paciente de || meses com dermatite, diarreia cronica e
deficiéncia de zinco iniciadas apds desmame de leite materno com melhora inicial apds re-
posicdo de zinco e dbito por sepse. Discussao: neste relato de caso, temos uma pacien-
te atendida em hospital tercidrio que ndo dispunha do teste especifico, porém o quadro
clinico, laboratorial e evolugdo sao bastante sugestivos dessa rara doenga. O tratamento
se baseia na reposicdo de zinco e geralmente apresenta resultado satisfatorio.

Palavras-chave: Zinco. Diarreia. Acrodermatite. Imunidade.
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Abstract

Introduction: enteropathic acrodermatitis is a rare hereditary disorder of zinc metabo-
lism, and may present with malnutrition, diarrhea, alopecia, dermatitis and recurrent infec-
tions. The certainty diagnosis is made by the genetic test. Objective: to report a case of
zinc deficiency in infants with a typical clinical picture of enteropathic acrodermatitis, whi-
ch, although suggestive, could not be confirmed by genetic testing. Case description:
an Il month old patient with dermatitis, chronic diarrhea and zinc deficiency started after
weaning from breast milk with initial improvement after zinc replacement and death due
to sepsis. Discussion: in this case report, we have a patient attended in a hospital whe-
re the specific test isn't available, however the clinical, laboratory and evolution are quite
suggestive of this disease. The treatment is the zinc replacement and it's results is satisfactory.

Keywords: Zinc. Diarrhea. Acrodermatitis. Immunity.

INTRODUCAO

O zinco, por ter papel fundamen-
tal na regularizacao do sistema imu-
ne, neurolégico e endocrino, ¢ um dos
principais micronutrientes participan-
tes do processo de crescimento e desen-
volvimento da crianga. Sua deficiéncia
pode ser causada por baixa ingestao,
e também por duas formas heredita-
rias, que sdo: acrodermatite enteropa-
tica (AE) e deficiéncia neonatal transi-
téria de zinco (DNTZ).

Esta dltima deve-se a mutacao no gen
SLC3A2, que causa baixa concentracao
de zinco no leite materno, chegando a
niveis 75% menores que o valor nor-
mal. Assim, ocorre apenas em lacten-
tes que estao em aleitamento materno
exclusivo e nao recorre ap6s o desma-
me. A DNTZ geralmente ocorre entre a
8% e 24* semana de vida e o tratamento
baseia-se em reposicao de zinco para o
lactente.'

AE é o termo usado para a dermatite

acral por deficiéncia de zinco associa-
da a diarreia, deficit de crescimento e
alopecia.? Ela pode ser primadria, rara
doenga autossdmica recessiva causada
por mutagao genética; ou secundaria,
também chamada AE-LIKE, gerada
por doencas que prejudicam a absorg¢ao
intestinal de zinco, como desnutricao,
doenca de Crohn e doenca celiaca.?*?
No quadro clinico da deficiéncia de
zinco, qualquer que seja sua etiologia,
héa desnutricao, diarreia cronica, alo-
pecia, dermatite e infec¢des de repeti-
¢do.! O diagnostico da AE é baseado na
historia e quadro clinico, associados a
dosagem sérica de zinco, exame histo-
patoldgico e teste genético.*

DESCRICAO DO CASO

A.M.S., 11 meses, sexo feminino, na-
tural e procedente de Sao Paulo, ad-
mitida no Pronto-Socorro Infantil
(PSI), com diarreia ha 45 dias, vomi-
tos intermitentes, recusa alimentar,

Instituicao:
Irmandade Santa Casa de Misericordia
de S3o Paulo

Correspondéncia:
bpfranca@yahoo.com.br

22.6.2017
14.8.2017

Recebido em:
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irritabilidade e perda ponderal de 2
kg, sem febre e sem muco ou sangue
nas fezes.

Cerca de duas semanas apos inicio da
diarreia, apresentou rash cutaneo ma-
cular e nao pruriginoso, difuso, com
coalescéncia das maculas, formando
placas inicialmente em membros e de-
pois na face que evoluiram para cros-
tas descamativas, com piora importante
nos quatro dias que antecederam a sua
admissao. Antecedentes pessoais: nas-
ceu de parto normal, com idade gesta-
cional de 37 semanas, sem intercorrén-
cias neonatais. Vacinacao e alimenta-
¢ao adequadas. Desenvolvimento neu-
ropsicomotor e ponderoestaturais ade-
quados até entdo. De antecedente pato-
16gico, apresentava histérico de quadro
diarreico semelhante ha quatro meses,
sem a presenca de alteracao dermatolo-
gica ou febre, com duracao de 20 dias e
necessidade de internagao em unidade
de terapia intensiva devido ao choque
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hipovolémico. Devido ao quadro pré-
vio, havia realizado TSH, T4 livre, anti-
transglutaminase, antigliadina, antien-
domisio, IgA, IgG, alfa-1 antitripsina,
amilase e lipase, sendo todos os resulta-
dos normais. Além disso, havia realiza-
do teste de isencdo de proteina de leite
de vaca por mais de duas semanas, sem
melhora do quadro. A admissdo no PSI,
a paciente apresentava-se em mau es-
tado geral, irritada, descorada, com de-
sidratagao grave, abdome com discreta
hepatomegalia e edema importante em
maos e pés. Na pele, apresentava lesoes
eritematodescamativas e crostosas em
membros, regido lombossacral e face
(Figura 1 e 2).

ApOs estabilizacao clinica inicial com
reposicdo volémica e inicio de antibi6ti-
co, foram solicitados exames: Hb 5,1 g/
dl; Ht 15,7 %; leucdcitos 15.500/mm?;
segmentados 42%; bastdes 5%; linfo-
citos 52%; plaquetas 144.000/mm?; hi-
poalbuminemia 1,5 g/dl; VHS 2 mm;
C3 45 mg/dl (80 a 150 mg/dl); copro-
cultura e pesquisa para rotavirus ne-
gativos; pesquisa de leucécitos nas fe-
zes negativa. Realizado teste para defi-
ciéncia de lipase acida lisossomal com
resultado negativo. Pesquisa direta de
fungos na pele negativa.

Aventada hipdtese de deficiéncia de
zinco e realizada sua dosagem séri-
ca (0,3 pg/ml), confirmando suspeita
diagnostica. Iniciada reposicao de zinco
enteral em dose terapéutica (3 mg/kg/
dia Zn elementar), e apds sete dias a pa-
ciente evoluiu com melhora do padrao
das fezes e das lesoes de pele. A bidpsia
de pele evidenciou acentuada hiperce-
ratose, hipogranulose, acantose regular
e espongiose discreta com ceratindci-
tos vacuolizados e claros, além de in-
filtrado linfomononuclear perivascular,
caracterizando dermatite perivascular
superficial com necrose epidérmica, su-
gestiva de acrodermatite enteropatica.

Além da reposicao de zinco, foram
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Figura | — LesGes eritematodescamativas
em face interna da coxa

"/I A‘A .

Fonte: Arquivo pessoal (2017).

Figura 2 — Extensdo da acrodermatite

Fonte: Arquivo pessoal (2017).

prescritos formula infantil extensa-
mente hidrolisada sem lactose, albu-
mina, furosemida e antimicrobianos
(oxacilina, ceftriaxona e fluconazol).
Apbs dois dias, evoluiu com resolu-
cao da diarreia e melhora das lesdes
de pele. No curso clinico da interna-
¢do, a paciente apresentou sepse por
Pseudomonas aeruginosa e no 11° dia

evoluiu com choque séptico e trés pa-
radas cardiorrespiratorias com ébito.

DISCUSSAO

O zinco é um elemento essencial para
o funcionamento celular, pois atua no
metabolismo das proteinas e carboidra-
tos, além de ser cofator de diversas en-
zimas, incluindo as envolvidas na sin-
tese do DNA e RNA.®

AE é uma doenca autossdémica re-
cessiva rara, grave, potencialmente fa-
tal se nao tratada precoce e adequa-
damente. Cursa com zinco em niveis
abaixo do normal em decorréncia da
ma-absorcdo intestinal desse micro-
nutriente. Resulta de mutacao no
gene SLC39A4, que codifica a protei-
na transportadora do zinco (ZIP4) nos
dois principais sitios de absorc¢ao: duo-
deno e jejuno; e no rim, onde ocorre a
sua reabsorgao.®’

A doenca manifesta-se apds o desma-
me do leite materno, que por ser rico
em zinco e supre as necessidades do re-
cém-nascido nessa fase. Apos esse pe-
riodo, iniciam-se as caracteristicas cli-
nicas comuns a AE e a deficiéncia de
zinco de outras etiologias. A triade cli-
nica classica, presente em 20% dos pa-
cientes, é composta de diarreia, alope-
cia e placas eczematosas periorificiais.’

A AE cursa com lesdes dermatolégi-
cas eritematosas, eczematosas ou esca-
mosas, em regiao perioral, anogenital e
acral, e, se nao tratadas, evoluem para
lesdes confluentes e erosivas que se ex-
pandem para face, abdome e regiao in-
guinal.*® A diarreia é o principal sinto-
ma extracutdneo e, quando volumosa,
pode cursar com manifestacoes neuro-
l6gicas, como irritabilidade e letargia.’

Outras caracteristicas importantes da
AE sdo o failure to thrive, conjuntivite,
paroniquia, queilite, hepatoesplenome-
galia e suscetibilidade a infeccdo princi-
palmente por bactérias Gram-positivas.”

O diagnostico laboratorial inclui
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baixo nivel sérico de zinco e de fosfa-
tase alcalina, que normalizam apds sua
reposicao (23 mg/kg/dia Zn elementar)
em 12 semanas.®? A biopsia de pele re-
vela hiperplasia epidérmica com acan-
tose, aglomerados de queratindcitos ne-
crosados, paraceratose e vacuolizagao
intraepidérmica.’

O teste molecular é o diagnodstico de-
finitivo com identificacdo da mutagao
no gene SLC39A4, porém ¢ de dificil
realizacdo em servico publico.® Dessa
forma, a realizacao do teste terapéuti-
co com zinco diante da suspeita de AE
torna-se, na pratica, uma ferramen-
ta para confirmacao diagnostica.'® No
caso em questdo, a suspeita clinica de
deficiéncia de zinco foi confirmada pela
sua dosagem sérica por meio do método
de espectrometria de absorcao atomica
com chama (EAA). De acordo com a
Organiza¢ao Mundial da Satide (OMS),
o valor normal de zinco no plasma ¢é de
70 pg/dl; o da paciente era 0,3 pg/dl.

A EAA ¢é uma técnica analitica de
deteccao qualitativa e quantitativa de
determinados elementos, recorrendo a
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convite do Conselho Editorial. O tex-
to deve ter no méaximo 3.000 pala-
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ro total de tabelas, graficos e figuras

nao pode ser maior do que seis.

A Revista de Pediatria SOPERJ
somente recebe material submetido a
publicacao pelo site, via programa SGP
(Sistema de Gestao da Publicacao),
revistadepediatriasoperj.org.br.
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Todo o conteuido publicado pela
Revista de Pediatria SOPERJ passa
por um processo de revisao por espe-
cialistas (peer review). Cada artigo sub-
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aos editores da revista, que realizam
uma revisao inicial quanto aos padroes
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e o local de origem do trabalho, sendo
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gos que nao apresentem mérito cien-
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no perfil editorial da revista serao

recusados diretamente pelo Conselho
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sada pelo Conselho Editorial, que de-
tém o poder da decisao final em rela-
¢do a publica¢do ou ndo do manuscrito
submetido.
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numero da revista.

O contetido presente nos manuscri-
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