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Na seccdo Histéria da Medicina do presente nimero da Acta
Pedidtrica Portuguesa publica-se um interessante artigo do Dr.
Jaime Teixeira Mendes (que nos tem proporcionado excelente
colaboracdo) em que € relatada a pouco conhecida histéria do
Centro de Saude de Lisboa nos anos 40 do século passado, e
que, pelo que podemos ler, constitui um importante contributo
para a histéria da assisténcia médica as criancas em Portugal.
Desejamos que a o conhecimento destes factos, assim como
do pioneirismo e das dificuldades passadas por estes profis-
sionais, possam ser inspiradores para aqueles que procuram,
também hoje, a inovag@o e a melhoria constante assim como
a equidade, a acessibilidade e a qualidade dos cuidados assis-
tenciais e preventivos as criangas.

Veja-se como as componentes essenciais no funcionamento de
qualquer servico de satide, hospitalar ou outro, ji estavam con-
templadas nas preocupagdes e nas praticas destes profissio-
nais: o ensino, a formagdo, a prevengdo da doenca e manuten-
¢do da satde, assim como os cuidados na doenga ja constavam,
conjuntamente, dos objectivos do Centro de Satide Lisboa.

No contexto das limita¢des de originalidade cientifica a que a
APP estd sujeita, e que ja foi abordado anteriormente’, este arti-
go ilustra de forma clara um dos papeis importantes que deve
desempenhar a nossa revista, e que € o de repositério da memo-
ria histérica da Pediatria portuguesa e cuidados assistenciais e
preventivos a crianga em geral. Que outras colaboragdes surjam
no sentido da preservacdo da memoria colectiva.

O artigo “Obesidade infantil e hipertensdo arterial” de
Cordinha AC et al, fruto do estudo realizado durante o estdgio
de Cuidados de Satide Primdrios em Pediatria de algumas das

EDITORIAL

autoras, ¢ um bom exemplo de um contributo para o melhor
conhecimento da populagdo e dos seus problemas de saide
concretos e exemplifica bem como a investigacdo com poucos
recursos (mas algum trabalho) pode ser muito interessante e
util. Para além disso, apraz registar que este artigo correspon-
de a uma comunicag@o oral apresentada no 9° Congresso
Nacional de Pediatria, que decorreu no Porto, tendo sido a
vencedora do Prémio Especial de Pediatria (Nutricao Infantil)
dos Prémios S26 para internos de Pediatria. Que seja um
exemplo a seguir por outros.

A critica de JM Videira Amaral sobre o capitulo modelo para
livros de texto de estudantes de Medicina e outros profissio-
nais de saude, Infant and young child feeding, constitui um
importante contributo para chamar a atengdo para um essencial
e imprescindivel documento que poderd ser muito ttil para a
formag@o pré e pés graduada e que se aconselha para divulga-
¢do pelos mais novos, no contexto da sua formacdo, mas tam-
bém para recordac@o e reactualizacdo dos mais experientes.
Trata-se de uma sintese do conhecimento que tem sido divul-
gado pela OMS e UNICEEF ao longo das ultimas duas décadas
no contexto da Iniciativa Hospitais Amigos dos Bebés

Antonio Gomes
(Coordenador de Edi¢ao da APP)

Referéncia
1. Virella D. Editorial. Acta Pediatr Port 2008; 39: XLIX

Neste nimero da Acta Pedidtrica Portuguesa é repetida a publi-
cacdo do “Consenso para o tratamento nutricional das Doengas
do Ciclo da Ureia” da responsabilidade da Sociedade Portu-
guesa de Doengas Metabolicas. Tal ocorre em consequéncia
dos erros tipograficos que se verificaram no nimero dois do
Volume 40 da APP, que alteraram o seu contetido, nomeada-

NOTA EDITORIAL

mente as unidades com o cardcter mid (¢#). Mais uma vez, pedi-
mos desculpa aos leitores e aos autores pelo ocorrido.

Anténio Gomes
(Coordenador de Edi¢dao da APP)

Correspondéncia:
Anténio Gomes
Coordenador de Edi¢do da Acta Pedidtrica Portuguesa

app@spp.pt

LXI
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Professor Benjamim Schmidt

Morreu, no passado dia 6 de Junho, em Sdo Paulo, Brasil, o
Professor Benjamim Schmidt, uma das maiores figuras, sendo
a maior, da Pediatria brasileira. Sabia-o doente ha muito, mas
foi com o maior desgosto que muito recentemente tive conhe-
cimento da sua morte.

Conbheci o Professor Benjamim Schmidt hd muito, cerca de 40
anos, quando da minha primeira viagem ao Brasil para tomar
parte num Congresso de Hematologia.

Amigos comuns convidaram-nos para almogar no terraco do
Restaurante Italia, mesmo no centro de Sao Paulo. Lembro-me
como se fosse hoje. Fiquei encantado com o seu espirito juve-
nil, a sua alegria de viver, e o paralelismo das nossas ideias
sobre o futuro da Pediatria e do seu ensino. Recorddmos igual-
mente amigos comuns, pediatras europeus.

Ja nesse tempo, o Benjamim - como todos os seus amigos lhe
chamavam - era o grande embaixador da Pediatria brasileira.
Os grandes congressos europeus, americanos e mundiais
tinham sempre a sua presenga. As suas constantes interven-
¢Oes em tais eventos levaram-no a ser eleito Presidente da
Associagdo Internacional de Pediatria, cargo que ocupou
durante 10 anos (1980-1990). Ao mesmo tempo, pertenceu a
Comissdo Cientifica do Centro Internacional da Crianga em
Paris, organismo mundial pioneiro na Pediatria Social e na
introdu¢@o de novos métodos de ensino da Pediatria.

Era impressionante o nimero de viagens que fazia anual-
mente, aos Estados Unidos, a Europa e ao Japdo. Durante
mais de trés décadas encontrdvamo-nos, pelo menos uma vez
por ano, na Reunido do Grupo Latino de Pediatria, sendo o
Benjamim o tnico representante do Brasil; e, igualmente em
reunides internacionais, em reunides da Sociedade Brasileira
de Pediatria onde costumava ser convidado, e em Portugal,
pois era frequentemente pedida a sua presenca em reunides da
nossa Sociedade. E, até por acaso, uma vez, sem sabermos um
do outro, encontrdmo-nos em Nova lorque.

Destes frequentes, mesmo constantes encontros, nasceu uma
grande e fraterna amizade que se estendeu as nossas Familias.

O Professor Benjamim Schmidt cedo se dedicou a docéncia;
comegou como Professor de Pediatria Social na Escola Pau-

LXII

IN MEMORIAM

lista de Medicina da Universidade Federal de Sao Paulo onde
fez toda a sua carreira até ser atingido pela doenga. Mas onde
mais se fez sentir a sua accdo de pedagogo foi na Faculdade
de Medicina da Universidade de Sorocaba onde aplicou as
suas ideias sobre novos métodos de ensino, criando a
Residéncia sobre a Investigagdo Clinica para os discentes e,
até, o ensino fora dos hospitais.

Investigador nato, embora estudasse vdrios problemas da
Patologia Infantil, o seu tema preferente foram as Doengas
Metabodlicas. Deve-se-lhe a introducdo do diagnéstico pre-
coce no recém-nascido brasileiro.

Publicou mais de 300 trabalhos cientificos em revistas pedia-
tricas de todo o mundo, e tomou parte activa em centenas de
reunides e congressos nacionais e internacionais. Foi mesmo
fundador da Sociedade Brasileira de Pediatria e da Associacao
Latino-Americana de Pediatria.

O ndmero de prémios que ganhou e de homenagens que rece-
beu € enorme, ndo s6 no Brasil e América do Sul, mas tam-
bém nos Estados Unidos, Europa, e até Japdo. Tive a honra,
juntamente com Luiz Marques Pinto, de o propor para Sécio
Honorério da Sociedade Portuguesa de Pediatria.

Nao queria terminar sem prestar homenagem a sua Mulher,
Sima, companheira de muitos anos, sempre presente em todos
os momentos da sua vida, e cuja dedicacdo, durante a sua
longa doenga, foi extraordindria.

Tal como disse um dos seus discipulos, direi também que “o
Professor Benjamim Schmidt serd sempre lembrado com
muito carinho e respeito pelos seus inimeros alunos que se
encontram espalhados pelos quatro cantos do Brasil, também
criadores de p6los que promoveram o progresso da Pediatria”.
Para mim foi uma excepcional honra ter sido amigo do
Professor Benjamim Schmidt.

Julho de 2009
Nuno Cordeiro Ferreira
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ARTIGO ORIGINAL

Obesidade infantil e hipertensao arterial - a realidade de uma populacao

pré-escolar
Ana Carolina Cordinha', Alexandra Padl', Livia Fernandes?

1 - Hospital Pedidtrico de Coimbra
2 - Centro de Satide S.Martinho do Bispo — Coimbra

Resumo

Introducio: A obesidade infantil ¢ um grave problema de
Satide Publica, com inicio em idades cada vez mais precoces.
As suas consequéncias sdo preocupantes pelas comorbilidades
associadas, das quais se destaca a hipertensao arterial (HTA).

Objectivo: Avaliar a prevaléncia de excesso de peso (EP) e
obesidade, HTA e pré-HTA, e a sua associacdo, numa amostra
de criangas em idade pré-escolar.

Métodos: Estudo transversal entre Janeiro e Abril de 2007.
Procedeu-se a determinagdo do indice de massa corporal
(IMC) e avaliagdo da pressdo arterial (PA). Para avaliar a
prevaléncia de EP e obesidade foram usadas as tabelas de IMC
do Centers for Disease Control and Prevention. Considerou-se
pré-HTA a PA sistdlica e/ou diastdlica entre os percentis 90 e
95 para a idade, sexo e estatura e HTA a PA igual ou superior
ao percentil 95, em trés medic¢des distintas.

Resultados: Foram incluidas no estudo 165 criangas, sendo
58,2% do sexo masculino. Tinham peso normal 64.2%
criangas, 6,7% eram magras, 15,2% tinham EP e 13,9% eram
obesas. As prevaléncias de EP e obesidade foram menores no
sexo masculino. A pré-HTA ocorreu em 3,6% criancas e a
HTA em 42%. No sexo masculino ambas as prevaléncias
foram de 4,2% e no feminino de 2,9% e 4,3%, respectiva-
mente. As diferencas entre sexos nio foram estatisticamente
significativas. A prevaléncia de pré-HTA ou HTA nas criangas
com EP ou obesidade foi de 18,8% e nas criangas com baixo
peso ou peso normal foi de 3,4%.

Discussao: Quase 1/3 das criancas apresentaram EP ou
obesidade. Verificou-se existir uma associag@o entre (pré)-HTA
e EP/obesidade nesta amostra. De forma a contrariar a ten-
déncia crescente da obesidade, é importante proceder a avalia-

cdo antropométrica e da PA nas consultas de sadde infantil.
Além disso, € urgente implementar medidas de preveng@o pri-
mdria e secunddria, com inicio em idades precoces.

Palavras-chave: Indice de massa corporal, estatura, pressao
arterial, hipertensao.

Acta Pediatr Port 2009;40(4):145-9

Childhood obesity and arterial hypertension - a
reality in preschool-aged children

Abstract

Background: Childhood obesity has become a serious Public
Health problem. Beginning at progressively younger ages, child-
hood obesity has worrying comorbidities, such as hypertension.

Aim: To evaluate the prevalence of overweight and obesity,
and arterial hypertension and prehypertension in a sample of
preschool-aged children, and to assess whether overweight and
obesity are associated with prehypertension or hypertension.

Methods: Based on data collected from January to April 2007,
this study analysed the children’s body-mass index (BMI) and
resting blood pressure (BP). The BMI percentiles per age and
gender were calculated based on the Centers for Disease
Control and Prevention criteria. Prehypertension was defined
as an average systolic or diastolic BP measurement between the
90th and 95th percentiles per age, gender, and height, and
hypertension as systolic or diastolic BP measurements greater
than or equal to the 95th percentile for the same categories in
three distinct readings taken on a single occasion.

Results: The study included 165 children, of which 58,2%
were male. 64,2% of the children had normal weight, 6,7%
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were underweight, 15,2% were overweight, and 13,9% were
obese. Overweight and obesity prevalences were lower in
males. Prehypertension and hypertension were detected in
3,6% and 4,2% of the children, respectively. In males both
prevalences were 4,2% and in females were 2,9% and 4,3%,
respectively. The differences between genders were not
significant. The prevalence of prehypertension or hyperten-
sion was 18,8% among overweight or obese children versus
3.,4% among those with normal weight or underweight.

Discussion: Almost one third of the children were overweight
or obese. Moreover, the statistical analysis showed a
significant association between overweight/obesity and high
BP. To counteract the growing obesity trend, it is critical to
perform anthropometric evaluations and measure children’s
BP regularly. Furthermore, it is urgent to implement preven-
tion measures aimed at preschool-aged children.

Key-words: Body-mass index, height, blood pressure,
hypertension.
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Introducao

A obesidade é uma doenca crénica e complexa, que constitui
um grave problema de satude ptiblica, a escala global, assu-
mindo contornos epidémicos'2. E particularmente preocupante
nos paises desenvolvidos, onde atinge todos 0s grupos etarios e
aumenta a um ritmo alarmante entre as criangas e adolescentes,
com inicio em idades cada vez mais precoces'. No entanto,
também nos paises em desenvolvimento surge como problema
de sadde emergente, paralelamente a situacdes de subnutricao.

Os dados nacionais sdo alarmantes. Portugal apresenta ele-
vada prevaléncia de obesidade infantil quando considerado o
panorama europeu, seguindo a tendéncia de outros paises
mediterranicos, estimando-se que cerca de 30% das criancas
portuguesas tenham excesso de peso (EP) **.

As suas consequéncias sdo preocupantes e multissistémicas, e
embora tradicionalmente consideradas patologias proprias da
idade adulta, podem de facto ter inicio durante a infincia e
adolescéncia, muito antes de se manifestarem clinicamente.
Podem verificar-se diversas anomalias metabdlicas e hemo-
dinamicas, que constituem factores de risco cardiovascular
incluindo hipertensao arterial (HTA), dislipidémia, diminuicéo
da tolerancia a glicose, insulinorresisténcia e diabetes mellitus
tipo 2, além de complicagdes ortopédicas, perturbagdes do
sono e problemas psicossociais’. Varios estudos longitudinais
demonstram que a obesidade infantil € factor preditivo de
obesidade na vida adulta, mesmo em idades mais precoces *".
Trés estadios do crescimento parecem ser particularmente
decisivos nessa evolugdo: o periodo pré-natal, o periodo com-
preendido entre 0s quatro a oito anos e a adolescéncia .

A HTA ¢ classicamente considerada uma situacdo relativa-
mente rara nas criangas, embora a HTA secunddria seja mais
frequente do que em adultos, sendo a doenca renal, coarctacdo
da aorta ou doengas enddcrinas, causas comuns. No entanto,
a semelhanca do que acontece com a populacdo adulta, a
maioria das criancas tem HTA primdria ou essencial, na qual
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uma causa ndo € identificdvel. Acompanhando a evolugdo
epidémica da obesidade, a HTA essencial tornou-se
actualmente mais prevalente *'°*. Diversos estudos demons-
tram a associa¢do entre obesidade e HTA em criangas de
diversos grupos étnicos e raciais, independentemente do sexo
e idade, influenciando de forma sinérgica o risco cardiovas-
cular. Verificam-se valores mais elevados de pressao arterial
(PA) e/ou prevaléncias mais elevadas de HTA, nas criangas
obesas ****1” ¢ segundo alguns autores, as criangas obesas
t€m um risco duas a trés vezes superior de HTA do que as nio
obesas *"*2 No entanto, a classificacdo das criangas em
obesas e ndo obesas pode ser redutora uma vez que, mesmo
em valores considerados normais, a medida que aumenta o
indice de massa corporal (IMC), verifica-se um aumento pro-
gressivo do risco de HTA. Da mesma forma, a classificacio
em normotensivo e hipertensivo € restritiva, uma vez que a
PA se correlaciona positivamente com o risco cardiovascular
em toda a distribuicdo de valores tensionais *'"'7*°2'. Trés
mecanismos fisiopatolégicos sdo apontados como 0s possi-
veis responsaveis por esta relacdo: fun¢do autondmica alte-
rada (hiperactividade do sistema nervoso simpatico e desequi-
librio da actividade simpdtico/parassimpdtico), insulinorresis-
téncia e alteracdes da estrutura e funcéo vascular *°.

A iniciativa da realizacdo deste estudo surgiu durante o
estdgio de Cuidados de Saude Primdrios em Pediatria, do
Internato Complementar de Pediatria; pretendeu caracterizar a
realidade das criangcas com idades compreendidas entre os
cinco e os seis anos, a frequentarem os infantdrios da drea de
influéncia de um centro de satide em drea urbana, e que ini-
ciariam a escolaridade obrigatdria no ano lectivo 2007/2008.
Os objectivos foram avaliar a prevaléncia de EP e obesidade,
bem como determinar a prevaléncia de HTA e pré-HTA,
estudando a sua associagio.

Métodos

Foi efectuado um estudo transversal, que decorreu de Janeiro
a Abril de 2007. Foram visitados 20 infantdrios por uma
equipe constituida por duas médicas internas de pediatria,
apos pedido de autorizacdo a cada instituicdo e calendarizacio
prévia. No local, procedeu-se a avaliagdo antropométrica e da
PA. Os exames foram efectuados entre as nove e as doze horas
da manhd, em dias em que as criancas ndo tinham ainda tido
actividade fisica significativa, como gindstica ou aulas de
nata¢@o. Foi avaliado o peso de cada crianga, descal¢a e em
roupa interior, numa balanca analdgica Jofre®, previamente
aferida e colocada numa superficie plana e rigida, com preci-
sdo de 100 g. A estatura foi avaliada através da craveira Jofre®
integrada na balanca, com precisdo de 0,5 cm. Com a crianga
descalca e em pé, com os calcanhares unidos, imével na
posi¢do vertical e com os bragos estendidos ao longo do
corpo, desceu-se lentamente a craveira até tocar o topo da
cabeca, comprimindo o cabelo e fez-se a leitura do resultado.
Para cada uma foi depois determinado o respectivo IMC. A
PA foi avaliada por método auscultatério, com esfigmomano-
metro anerdide Oscilomat® (Riester, Alemanha) e bracadeira
de tamanho adequado, colocada no brago direito, com a
crianca sentada e apds cinco minutos de repouso.
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Para determinar a prevaléncia de EP e obesidade, foram
usadas as tabelas de IMC do Centers for Disease Control and
Prevention; consideraram-se magras as criangas com IMC
inferior ao percentil (p) 5, peso normal se IMC entre o p5 e
p85, excesso de peso se IMC entre o p85 e o p95 e obesidade
se IMC igual ou superior ao p95, para o sexo e idade **.

Considerou-se pré-HTA a PA sist6lica e/ou diastélica entre os
p90 e 95 para a idade, sexo e estatura e HTA a PA igual ou
superior ao p95, em trés medicdes efectuadas no mesmo dia,
com um minuto de intervalo, usando-se para andlise o valor
médio dos trés registos *2.

Os dados foram trabalhados informaticamente recorrendo ao
programa de tratamento estatistico SPSS® 16.0 (SPSS Inc,
Chicago, IL) e a andlise estatistica incluiu o cdlculo de fre-
quéncias absolutas e percentuais, medidas de tendéncia
central e de dispersdo e a aplicacdo de teste ndo paramétrico
(teste do Qui-quadrado) para testar a independéncia entre
varidveis. Foi adoptado o nivel de significancia de 0,05 e um
intervalo de confianca de 95%.

Resultados

De um total de 170 criancas a frequentarem os infantdrios da
drea de influéncia do centro de sadde, com idades compreen-
didas entre os cinco e os seis anos, e que iniciariam a escola-
ridade obrigatéria no ano lectivo 2007/2008, foi possivel
avaliar 165, em visitas a 20 infantdrios, correspondendo a
97,1% da amostra inicial (cinco criangas faltaram no dia da
avaliacdo programada).

Trés criangas eram de etnia negra (1,8%). Pertenciam ao sexo
masculino 96 criancgas (58,2%) e 69 ao sexo feminino (41,8%).
A idade das criangas observadas variou entre 0s cinco anos e
os seis anos e trés meses. A média das idades (anos) foi de 5,59
e desvio padrdo 0,25. O peso variou entre 11 e 46 Kg com
média de 21,44 Kg e desvio padrdo 4,59 Kg; a estatura das
criangas variou entre 93 e 129 cm, com média de 114,00 cm e
desvio padrao 4,98 cm. O IMC variou entre 943 e 27,64
Kg/m?, com média de 16,32 Kg/m* e desvio padrdo 2,65
Kg/m?. Nao houve diferencgas relevantes entre sexos, no que
respeita a valores médios de idade, peso, estatura ou IMC.

Quando considerada a distribuicdo por percentis de IMC,
onze criancas eram magras, 106 tinham peso normal, 25
tinham EP e 23 eram obesas. Onze criancas do sexo mas-
culino tinham EP e treze obesidade; no sexo feminino, esses
valores foram de catorze e dez, respectivamente. Assim, na
amostra estudada as prevaléncias de EP e obesidade foram de
152% e 13,9%, respectivamente. Estas prevaléncias foram
mais baixas nos meninos, para os quais observdmos valores
de 11,5% para o EP e 13,5% para a obesidade, do que nas
meninas, onde encontrdmos, respectivamente, resultados de
20,3% e 14,5% (Figura 1). No entanto, as diferencas entre
sexos ndo foram estatisticamente significativas (p=0,353).

No que respeita a avaliagdo da PA, de acordo com os critérios
considerados, 152 (92,1%) criancas apresentaram PA normal.
Seis criangas apresentaram pré-HTA (quatro meninos e duas
meninas) e sete HTA (quatro meninos e trés meninas), corres-
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Figura 1 — Distribuicdo por sexo e estado nutricional

pondendo a prevaléncias de 3,6% e 4,2%, respectivamente.
As prevaléncias de pré-HTA e HTA foram iguais a 4,2% em
ambos 0s casos, no sexo masculino, enquanto no sexo
feminino observamos resultados de 2,9% e 4,3%. As diferen-
cas entre sexos, também neste caso, ndo foram estatistica-
mente significativas (p=0911).

Pretendeu-se verificar a hipdtese de associacdo entre o IMC
e os valores de PA. O cruzamento dessa informacao permitiu
constatar que, no global dos dois sexos, a prevaléncia de
pré-HTA nas criancas com EP foi nula e a de HTA foi de
8,0% (duas criancas); no grupo de criancas obesas as preva-
l1éncias foram de 17,4% (quatro criangas) para a pré-HTA e
13,0% (trés criancas) para a HTA.

Verificou-se existir uma associacdo estatistica muito significa-
tiva (p = 0,001) entre estas duas varidveis, constatando-se que a
prevaléncia de casos de pré-HTA ou HTA no grupo das criangas
com EP ou obesidade se situou nos 18,8% (nove criancas)
enquanto que, nas com baixo peso ou peso normal, aquela
prevaléncia foi de apenas 3,4% (quatro criancas) (Figura 2).
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]
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[
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Figura 2 - Distribuigao por estado nutricional (agrupado) e tensao arterial

* HTA: hipertenséao arterial

Isso foi valido ndo sé para o global da amostra, como também
para cada um dos sexos. Para os meninos com EP, a prevaléncia
de pré-HTA foi nula e a de HTA foi de 18,2% (dois), enquanto
que nos obesos os valores observados foram de 154% (dois
meninos) € 7,7% (um menino). De um modo mais global,
verificou-se que os meninos com EP ou obesidade apresentaram
uma prevaléncia de pré-HTA ou HTA de 20,8% (cinco meninos)
enquanto que, nos que tinham baixo peso ou peso normal essa
prevaléncia foi de 4,2% (trés meninos). A diferenga observada
foi estatisticamente significativa (p = 0,011).

No grupo das meninas com EP verificaram-se prevaléncia
nulas para a pré-HTA e para a HTA e, nas obesas, essas preva-
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Iéncias foram de 20,0% (duas meninas) em ambos 0s casos.
Também neste sexo se verificou a existéncia de associacdo
estatisticamente significativa (p = 0,028) entre as duas varia-
veis. A prevaléncia de pré-HTA e HTA nas meninas com EP
ou obesidade foi de 16,7% (quatro), enquanto que nas
meninas com baixo peso ou peso normal, esta prevaléncia foi
de 2,2% (uma menina).

Discussao

Os resultados do presente estudo mostraram-se preocupantes,
pela elevada prevaléncia combinada de EP ou obesidade
(29,1%), atingindo quase um tergo das criangas da amostra.
Apesar deste grupo etdrio ndo ser muito frequentemente
avaliado, outros estudos publicados descrevem prevaléncias
semelhantes **'°%.

Houve um predominio, ainda que ligeiro, de EP e obesidade
no sexo feminino, embora sem diferenga estatisticamente
significativa. Resultados semelhantes s3o reportados em
outros estudos **, o que poderd ser parcialmente justificado
pelo maior dispéndio energético didrio decorrente das
diferentes actividades fisicas caracteristicas de cada sexo.

A prevaléncia de HTA na literatura € variavel; no nosso estudo
foi de 4,2%, consistente com outros estudos publicados, com
prevaléncias estimadas de HTA em criangas de 2 a 5% "**'. No
entanto, quando se considera o grupo de criangas obesas, a
prevaléncia de pré-HTA/HTA foi de 304%; de facto, a
literatura aponta para o aumento progressivo da prevaléncia
de HTA, proporcional ao aumento do IMC, afectando cerca de
30% das criancas obesas . Estes valores podem ter sido
sobrestimados no nosso estudo que considerou HTA com base
na média de trés medi¢des obtidas numa mesma ocasido, uma
vez que as recomendagdes internacionais tém em conta trés
avaliagcdes, em ocasides distintas '>#*,

Na amostra deste estudo, o EP e obesidade estiveram
associados a PA elevada, em ambos os sexos. Resultados con-
cordantes sao apontados por estudos similares, sendo essa
relacdo demonstrdvel mesmo em criancas de idade pré-esco-
lar 11316227 Egte estudo ndo nos permite avaliar a importancia
relativa de outros factores contribuintes, podendo a obesidade
ndo ser uma causa directa de HTA, por si s6. Criangas com
maior consumo alimentar terdo também maior consumo de
sal, o que poderd influenciar os valores de PA.

A obesidade € uma patologia passivel de prevengdo embora,
por vezes, seja dificil identificar atempadamente as criangas
em risco de se tornarem obesas. Uma preven¢do primadria efi-
caz, que vise contrariar a tendéncia crescente desta epidemia,
implica a deteccdo e correc¢do precoce dos factores de risco.
No que respeita as doencas cardiovasculares, quase todos
esses factores, incluindo o EP ou obesidade e HTA, estido
relacionados com comportamentos e estilos de vida menos
sauddveis adquiridos durante a infincia e a adolescéncia e
que, inevitavelmente, terdo reflexos na vida adulta. Assim, a
sua identificacdo e a instituicdo precoce de medidas preven-
tivas, em idade pré-escolar, representam uma contribuicao
importante na prevencdo das doencgas cardiovasculares.

148

Cordinhd AC et al — Obesidade e hipertensdo em pré-escolares

A HTA ¢é também uma condi¢do subdiagnosticada em
criancas. A necessidade de medi¢do com técnica adequada e
comparagdo com tabelas de valores normativos adequados a
idade e sexo, ap6s determinagdo do percentil de estatura de
cada crianga, sdo condi¢cdes nem sempre respeitadas que
podem justificar essa situacdo "-°. Quando € identificada como
complicacdo do EP ou obesidade, a motivacdo da crianca e da
familia na implementac¢éo de mudangas deve ser reforcada.

Nesse sentido, os dados deste estudo realgam a importancia da
avaliacdo antropométrica e da medicdo da PA, nas consultas
de Satide Infantil e em cada oportunidade de exame de satde.

Conscientes da importancia de uma intervengdo urgente e
abrangente na populagao infantil, os autores chamam a aten-
cdo para a necessidade de implementar estratégias de
cooperagdo que envolvam a familia, as entidades escolares, os
prestadores de cuidados de saide e também a industria
alimentar, publicidade e media. S6 com esse esforco conjunto
se poderd minimizar a gravidade das complicacdes da obesi-
dade, nomeadamente as cardiovasculares.
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Vigilancia prospectiva da infecciao relacionada com a prestaciao de
cuidados de saiide numa Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais

— uma experiéncia de seis anos

Maria Teresa Neto, Micaela Serelha

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania, Lisboa, Portugal

Resumo

As infecc¢des associadas a prestacdo de cuidados de satde sdo
ocorréncias temiveis em unidades de cuidados intensivos neo-
natais (UCIN). A vigilancia prospectiva dd aos neonatologistas
um conhecimento da sua frequéncia, dos agentes mais comuns
isolados na sua unidade e respectiva sensibilidade, influencian-
do de modo positivo as tentativas de controlar a sua frequéncia.

Objectivo: Divulgar os resultados da vigilancia epidemiold-
gica da infec¢@o de origem hospitalar numa UCIN.

Populacio e Métodos: Todos os recém-nascidos (RN) admi-
tidos na unidade sdo registados, independentemente da idade
gestacional, do peso ao nascer e da idade na admissdo. Todos
os episddios de infeccdo sistémica ocorridos desde a admissao
até a alta sdo registados: sépsis, septicémia, pneumonia e
meningite. E classificada como infec¢do de origem hospitalar
a que surge 72h apds a admissao.

Resultados: No periodo de seis anos decorrido entre 2002 e
2007, foram tratados 1648 recém-nascidos a que corresponde-
ram 27 862 dias de tratamento, 4 395 dias de ventilagdo e 10
537 dias de cateterismo venoso central (CVC); 261 RN eram
de muito baixo peso (MBP) e 369 foram submetidos a grande
cirurgia. Houve 242 episddios de infeccdo em 229 doentes. As
taxas de infec¢@o foram as seguintes (mediana e limites): RN
infectados em % de tratados 13% (10,4%-17.4%); septi-
cémia/100 doentes tratados-6,5 (3,8-11,3); septicémia/1000
dias doente-3,7 (3-6,2); septicémia/1000dias de CVC-4.1
(0,9-5,8); infec¢dao por Staphylococcus coagulase negativa
(SCN) em RN MBP - 98% (4%-12,5%); pneumonia rela-
cionada com tubo traqueal/1000 dias de tubo traqueal — 3,2
(0-9,1). O agente mais frequentemente isolado foi o SCN.

Conclusao: A vigilancia epidemioldgica é um instrumento
muito util para conhecer as taxas de infec¢do de uma unidade
de sadde e a sua tendéncia, assim como 0s microorganismos e
respectiva sensibilidade. Esse conhecimento constitui a base a
partir da qual se pode tentar reduzir a sua prevaléncia.

Palavras-chave: Infeccio associada a prestacao de cuidados
de saide, UCIN, vigilancia prospectiva
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Prospective surveillance on healthcare associa-
ted infections in a NICU - a 6 year experience

Abstract

Background: Nosocomial infections are fearful events in
Neonatal Intensive Care Units (NICU). Prospective surveil-
lance enables neonatologists to be aware of frequency, agents
and sensitivity, improving efforts to reduce its frequency.

Objective: To deliver results of surveillance of nosocomial
infection in a tertiary referral NICU.

Population and Methods: All newborns are enrolled since
admission until discharge whatever birth weight, gestational
age and age at discharge; all episodes of systemic infection
are reported: clinical sepsis, blood-stream infection (BSI),
pneumonia and meningitis; infection is classified as hospital-
acquired if started 72h after admission.

Results: During a 6 years period 1648 newborn infants were
treated, accounting for 27 862 admission days, 4 395 venti-
lation days and 10 537 days of central venous catheters
(CVC). The number of infants with birth weight under 1 500g
(VLBW) was 261 and 369 patients were operated on. There
were 242 episodes of infection in 229 patients. The rates of
infection were as follow (median and range): infected new-
borns-13% (10.4-17.4); BSI/100 treated patients-6.5(3.8-
11.3); BSI/1000 patient-days-3.7(3-6.2); BSI/1000CVCdays-
4.1(0.9-5.8); coagulase negative staphylococcal (CONS)
infection in VLBW infants-9.8%(4%-12.5%); ventilator-
related pneumonia/1000 ventilation days- 3.2(0-9.1). The
most common isolate was CONS.

Conclusions: Prospective surveillance is a useful tool to get
knowledge on the rates of infection and their trends, causative
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microorganisms and its resistance, aiming to reduce nosoco-
mial infection.

Key-words: Health-care associated infection, neonatal inten-
sive care units, prospective surveillance
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Introducao

A infeccdo associada aos cuidados de satide € um dos eventos
mais temiveis em unidades de cuidados intensivos neonatais
(UCIN). Multiplos factores podem influenciar a sua frequén-
cia e gravidade explicando em parte a grande diferenca de
prevaléncia entre unidades '7. A vigilancia prospectiva é um
instrumento de importancia fundamental para a sua reducdo
uma vez que disponibiliza um conhecimento dos niveis basais
de uma unidade permitindo o reconhecimento imediato de
desvios, assim como o conhecimento dos agentes mais fre-
quentes e sua sensibilidade. Nos tempos actuais é considerado
um instrumento fundamental do controlo de qualidade®*.

O objectivo € divulgar os resultados de 6 anos de vigilancia
epidemioldgica da infeccdo de origem hospitalar numa UCIN
portuguesa.

O local do estudo € um hospital materno infantil com 200
camas e uma maternidade de referéncia, afiliado a Faculdade
de Ciéncias Médicas de Universidade Nova de Lisboa. A
UCIN ¢ uma unidade médico-cirtrgica, inaugurada em Abril
de 1983. A maternidade e a UCIN foram remodeladas e rea-
briram com novo aspecto em 2001. O Quadro I resume as
caracteristicas da Unidade. Durante o periodo em andlise o
nimero de postos de cuidados intensivos variou entre 6 e 8 de
um total de 16 a 18. As taxas de mortalidade foram estdveis
ao longo dos 6 anos.

Quadro | - Caracteristicas da Unidade. Valores limite anuais, obser-
vados no periodo em estudo

Mais baixo Mais elevado

Taxa de ocupacao (%) 73.7 88.9
Estadia média (dias) 13.5 18.9
Doentes operados 14% 28%
RNMBP 12% 19%
Taxa de utilizagdo de CVC * 21 44

Taxa de utilizagao de TET ** 36 77

Taxa de mortalidade 3.3% 5.8%

* Por dias na Unidade; ** Por dias em Cuidados Intensivos; RNMBP — RN
com peso ao nascer <1500g; CVC — cateterismo venoso central; TET — tubo
endotraqueal

Populacido, Métodos e Definicoes

Todos os doentes admitidos na unidade sdo incluidos nesta
vigilancia epidemioldgica, durante todo o periodo de interna-
mento, independentemente da idade na admissdo, de estarem
em cuidados intensivos ou intermédios, da idade gestacional
e do peso ao nascer. Todos os episddios de infec¢do sistémica
sdo registados: sépsis (clinica ou septicémia), pneumonia e
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meningite; até final de 2007 foi preenchida uma folha por
cada episddio de infeccdo. A infeccdo € classificada como
relacionada com a prestac¢do de cuidados de saide se os sinais
e sintomas tiverem inicio mais de 72h apds a admissdo,
excepto se se tratar de uma infeccdo causada por Strepto-
coccus do grupo B. Faz parte da politica da Unidade s6 reali-
zar hemocultura se o RN tiver sinais sugestivos de infecgdo.
Raramente sdo conseguidas duas hemoculturas periféricas.®
Sépsis clinica € definida como a presencga de sinais e sintomas
de infeccdo sistémica - febre (>38°C), instabilidade térmica,
hipotermia (<36.5°C), episddios de apneia (>20 segundos),
episodios de bradicardia (FC<80/min), taquicdrdia
(>200/min), preenchimento capilar >2 segundos, acidose
metabdlica sem outras razdes (BE < — 12mEq/1), hiperglicé-
mia sem justificagdo(>140mg/dl), maior necessidade de O2,
necessidade de reintubagdo ou de aumento de parimetros de
ventilador, hipotonia, hiporrectividade, intolerancia alimentar
e: PCR positiva (>1mg/dL), leucocitose/ leucopénia
(>25000/mm3  /<5000/mm3), neutrofilia/neutropénia
(<1500/mm3). Septicémia € definida como sépsis clinica com
hemocultura positiva. Se existe um cateter venoso central
(CVCQ), tenta-se sempre colheita de sangue através do CVC
para além da colheita periférica. Se ndo é possivel colher san-
gue através do CVC e ele € retirado, a ponta é enviada para
cultura e valorizada como suporte para classificagao de sépsis
relacionada com o CVC. Septicémia relacionada com o CVC
¢ definida como infec¢do ocorrendo em RN com CVC ou
CVC até 48h antes, com sinais clinicos e laboratoriais de
infeccdo sistémica com o mesmo agente, com a mesma sensi-
bilidade, isolado na hemocultura periférica e no sangue reti-
rado através do CVC ou na ponta do CVC. Define-se sépsis
em RN com CVC se, nas mesmas condi¢des, a hemocultura
foi negativa. As hemoculturas positivas para Staphylococcus
coagulase negativa (SCN) sdo interpretadas como reais se a
hemocultura, colhida num RN clinicamente infectado e com
PCR positiva, se tornou positiva nas primeiras 48h e houve
melhoria com terapéutica com vancomicina. CVC inclui cate-
ter da veia umbilical, cateteres percutaneos e cateteres de
insercdo cirtirgica de longa durag@o. Define-se pneumonia
como um quadro de dificuldade respiratéria, agravamento de
trocas gasosas, condensagdes mantidas por mais de 48h na
telerradiografia do térax, PCR positiva e/ou aumento dos leu-
cécitos/neutroéfilos. Durante o periodo em andlise os dados
foram colhidos pelo mesmo médico, seguindo a mesma meto-
dologia (MTN).

Resultados

Durante o periodo em andlise foram tratados 1648 RN respon-
sdveis por 27862 dias de internamento, 4395 dias de ventila-
cdo e 10537 dias de CVC. O ntiimero de RN de muito baixo
peso (RNMBP) foi de 261; 369 doentes foram submetidos a
grande cirurgia. Houve 242 episédios de infeccdo em 229
doentes. O Quadro II resume os dados anuais dos pardmetros
mais frequentemente estudados para avaliar a epidemiologia
infecciosa. A hemocultura foi positiva em 45% dos episddios
de infeccdo sistémica num total de 109 isolamentos. O SCN
foi o mais frequentemente encontrado correspondendo a 57%
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Quadro Il - Principais parametros avaliados na epidemiologia da
infeccdo. Valores observados anualmente durante os 6 anos.

2002 2003 2004 2005 2006 2007

% de doentes infectados 16.3 11.5 11.8 139 121 15.1
Septicémia/100 doentes 67 38 55 63 66 113
tratados

Infecgado sistémica/1000 124 82 73 82 6.8 95

dias/doente
Septicémia/1000 dias/doente 5 23 31 35 38 6.2

Pneumonia relacionada com 38 16 91 26 3.9 0
o TET/1000 dias de TET

Septicémia relacionada com 39 09 38 56 58 42
o CVC/1000 dias de CVC

TaxadeinfeccgionoRNMBP (%) 39 44 24 26 39 36

Taxa de infecgdo no RN 31 35 43 32 18 22
operado (%)

Septicémia causada por 122 125 43 93 103 4

SCN em RNMBP (%)

SCN — Staphylococcus coagulase negativa

de todos os isolamentos (62/109). Praticamente todas as estir-
pes eram resistentes a meticilina. O Staphylococcus aureus foi
o segundo isolamento mais frequente - 17% (18/109); 3 estir-
pes, isoladas em 2006 e 2007, eram resistentes a meticilina; a
Klebsiella pneumonia foi a bactéria mais isolada em terceiro
lugar num total de 12 casos. Em 2006 e inicio de 2007 foram
isoladas estirpes de Klebsiella pneumonia multiresistentes
como colonizantes de algumas criangas, tendo provocado
doenga sistémica em algumas delas. Os restantes isolamentos
foram os seguintes: Pseudomonas spp (n=2), Acinetobacter
(n=2), Enterobacter (n=3), Escherichia coli (n=3), Candida
spp (n=2) e outros (n=5). A mortalidade relacionada com a
infeccdo foi respectivamente de 2%, 6% e 3% nos primeiros 3
anos do estudo; em 2005 ndo faleceu nenhuma crianga por
causa infecciosa mas, em 2000, a taxa de mortalidade da infec-
¢do foi de 6% e em 2007 de 10% . Durante os 6 anos a contri-
buicdo da infec¢do para a mortalidade da unidade foi de 13%.

Discussao

Desde o inicio da Unidade, a vigilancia da infec¢do de origem
hospitalar foi uma preocupagdo da equipa e os resultados
dessa vigilancia sempre fizeram parte dos relatérios anuais.
Contudo, desde 2002, a separag¢do dos dados da infec¢do do
movimento geral da Unidade, o registo da infeccdo na alta do
RN e o relatdrio semestral enviado ao Gabinete da Qualidade,
deram uma panoramica global da infec¢@o e da tendéncia ou
dos desvios em relag@o aos valores basais.

A sepsis clinica e a septicémia continuam a ser as formas
mais frequentes e graves de infec¢@o associada a prestagdo de
cuidados de saide em UCIN. No presente estudo as taxas de
septicémia /1000 dias/doente, de pneumonia associada ao
TET/1000 dias de TET e de septicémia relacionada com
CVC foram mais baixas do que as encontradas por outros
autores.” %% ' Kilbride et al. ", referem uma reducdo da
infeccdo por SCN em RNMBP apés implementacdo de
melhores praticas baseadas na evidéncia. O valor mais baixo
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obtido por Kilbride et al. apds essas medidas foi 16.4%, um
valor mais elevado do que o por nés encontrado (12.5%).
Schwab et al. ° também constataram uma redug¢do da taxa de
septicémia apds participacdo numa rede nacional de vigilan-
cia. Essa participacdo baixou a taxa para 6.4/1000 doen-
tes/dia, um valor mais alto do que o mais elevado por nés
encontrado (6.2/1000 doentes/dia). O nosso objectivo conti-
nua a ser reduzir as taxas de infeccdo de origem hospitalar.
Contudo estamos cientes da dificuldade ndo sé em descer
estes valores como também de os manter, uma vez que 0S
factores que os influenciam sdo midltiplos e podem sofrer
grandes varia¢des: admissdo de RN vindos de outros hospi-
tais colonizados com bactérias multirresistentes, integracao
de novas enfermeiras e de novos médicos, rotacdo de Inter-
nos de 3/3 meses para estdgios na UCIN, elevadas taxas de
ocupagdo, elevada taxa de uso de antibidticos e outros. *-'!>.
O nimero crescente de RN cirtrgicos e de patologia muito
grave como intestino curto, uma elevada taxa de utilizacdo de
CVC e de nutricdo parentérica total e demora média muito
prolongada, faz com que o controlo da infec¢do nesta UCIN
em particular, seja um enorme e constante desafio.' Preo-
cupa-nos sobretudo o facto de em 2007 a taxa de septicémias
ser a mais elevada encontrada neste dltimos 6 anos. Isto pode
ser interpretado como uma tendéncia crescente e constitui um
desafio para que sejam adoptadas medidas de contengdo ou
incentivo a procura de razdes, diagndstico e correc¢do do(s)
procedimento(s) errado(s). Por outro lado, a infec¢do no
RNMBP ¢ consistentemente elevada sugerindo que algo néo
estd correcto neste campo.

Como em muitos outros estudos, a bactéria mais frequente-
mente encontrada € o SCN mas, ao contrario do que € encon-
trado na bibliografia, a infec¢@o fingica ndo tem sido muito
frequente. O isolamento de Staphylococcus aureus é matéria
de preocupacdo ja que foram identificadas algumas estirpes
resistentes a meticilina.

Gray * afirma que a alterag¢@o das préticas pode ajudar a dimi-
nuir as taxas de infecclo e reduzir a resisténcia aos antibioti-
cos. Para que isso possa ser atingido sdo necessdrios pelo
menos cinco passos: conhecer as taxas de infeccdo da Uni-
dade, ficar descontente com elas, procurar razdes para oS
valores, modificar procedimentos e avaliar os resultados da
modificac@o. A vigilancia epidemioldgica prospectiva propor-
ciona o conhecimento actualizado destes dados funcionando,
por isso, como um bom motor para a reducdio das taxas de
infecco associada aos cuidados de saude.'
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Resumo

Introducao. Estd em curso uma reestruturacdo dos recursos
de atendimento ao adolescente tendo em vista o seu segui-
mento universal nas Unidades Pedidtricas.

Objectivo. Avaliar os actuais recursos de atendimento a ado-
lescentes nas Unidades Hospitalares (UH) portuguesas com
atendimento pedidtrico.

Metodologia. Inquérito enviado por correio as UH portu-
guesas com atendimento pedidtrico.

Resultados. Responderam 45 de um total de 55 UH inqui-
ridas, com moda de idade limite de atendimento de dezoito
anos na Consulta Externa (CE) e quinze anos no Internamento
(D e Servigo Urgéncia (SU) (maximo de dezoito e minimo de
doze anos). Existe uma Consulta de Adolescentes (CA) orga-
nizada em dezoito UH, em 50% dos casos com espago de con-
sulta especifico e em 17% com sala de espera prépria. A tota-
lidade tem apoio de profissional de servi¢o social, 94% de
dietista/nutricionista, 89% de psic6logo, 83% de ginecolo-
gista e 61% de pedopsiquiatra, sendo que apenas 50% conta
com apoio de todos estes profissionais. Cinco UH referiram
estar a programar o inicio de uma CA durante o ano de 2008.

Foi reportada a existéncia de dez Unidades de Internamento de
Adolescentes (UIA) com um niimero total de 56 camas predomi-
nantemente distribuidas (70%) nas dreas geograficas do Centro e
de Lisboa e Vale do Tejo. Na amostra estudada existe um total de
276 camas com dimensoes adequadas a adolescentes, a maioria
concentrada nas dreas Centro e Lisboa e Vale do Tejo (71%).

Dezassete UH referiram ter profissionais com formacdo
especifica no atendimento ao adolescente.

Seis UH tém apenas uma sala de observacdes e uma ndo apre-
senta marquesas de observagdo adequadas a este escaldo etdrio.

Conclusoes. Existem ainda algumas lacunas nos recursos de
atendimento aos adolescentes, nomeadamente nas condig¢des
estruturais, nimero de profissionais com formacgao especifica
na adolescéncia e nas diferentes dreas que deverdo constituir
0 apoio multidisciplinar a abordagem do adolescente.

Palavras-chave: adolescentes, Portugal, recursos de atendi-
mento hospitalar
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Evaluation of adolescent healthcare resources in
portuguese hospitals

Abstract

Introduction. Portugal is in the process of reorganizing
healthcare services aiming at creating conditions for universal
adolescent attendance at the Departments of Paediatrics (DP).
Our objective was to evaluate the actual adolescent healthcare
facilities in Portuguese Hospitals with DP.

Methods. Questionnaire was sent to all Portuguese Hospitals
with DP.

Results. 45 out of the 55 DP answered to the questionnaire,
with a mode of eighteen years for the Outpatient Clinic, and
fifteen years both for the Inpatient Clinics (IC) and the
Emergency Room (ER) with a maximum of eighteen and a
minimum of twelve years. Eighteen DP reported having an
Adolescent Outpatient Clinic (AOC), half of them with spe-
cific attendance area, and 17% with a specific waiting room.
All of them reported to have social service support, 94%
nutritionist, 89% psychologist, 83% gynaecologist, and 61%
psychiatrist supports. Only 50% reported getting support from
all of these different professionals. Five DP reported being in
the process of planning to start an AOC in 2008.

The existence of ten adolescent IC with a total of 56 beds was
reported, predominantly distributed (70%) in the Centro and
Lisboa / Vale do Tejo regions. In the total sample, a total of
276 beds with adequate adolescent size was reported, most of
them concentrated in the Centro and Lisboa / Vale do Tejo
regions (71%).

Seventeen DP have professionals with specific adolescent
health training.
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Six DP reported having only one observation room and one
reported the lack of adolescent adequate size beds in the ER.

Conclusion. There are still some limitations in adolescent
healthcare resources in Portugal, concerning not only struc-
tural conditions but also specific professional training, and
availability of the different kinds of professionals that should
ideally be part of the multidisciplinary team.

Key-words: Adolescents, Portugal, hospital healthcare facilities
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Introducao

A Organizac¢do Mundial de Sauide considera os dezanove anos
como o limite da idade pedidtrica, definindo adolescéncia
como a idade compreendida entre os dez e os dezanove anos'.

A adolescéncia € uma etapa da vida caracterizada por signifi-
cativas transformacdes fisicas, psicossociais, cognitivas e
emocionais que culminam no desenvolvimento de um adulto
auténomo capaz de integrar e dar resposta as solicitacdes da
sociedade onde se vai inserir*®. Este processo de transforma-
¢do € muitas vezes conturbado, podendo muitos dos conflitos
pessoais e interpessoais do adolescente resultar em disfungdes
de relacionamento ou integracdo. O atendimento ao adoles-
cente visa o acompanhamento de todas estas transformacdes
constituindo o espago e o tempo ideal para esclarecimento de
dividas, partilha de experiéncias, prevencdo e deteccio pre-
coce de disfungdes/alteracdes, assim como acompanhamento
dos processos e estratégias de resolugdo das diferentes peque-
nas grandes crises que caracterizam esta fase. E também um
momento privilegiado para a promocdo e adopcao de estilos
de vida saudaveis (em continuidade com o trabalho em idades
mais precoces) que, uma vez assimilados nesta idade, na

23

maioria dos casos se manterdo na vida adulta®*.

Os adolescentes representam um dos subgrupos pedidtricos
com maior taxa de absentismo/abandono de acompanhamen-
to médico regular, em grande parte devido a reduzida preva-
Iéncia de patologia neste grupo etdrio®.

Datam dos anos 80 as primeiras experiéncias de atendimento
ao adolescente em Portugal, a nivel dos cuidados de sadde pri-
mdrios e hospitalares, sendo que nos tltimos quinze anos se
tem reflectido e tomado medidas de adequacdo da prestacdo
de cuidados de satide aos adolescentes’. Este processo tem
sido, no entanto, incipiente e, no ano de 2004, uma avaliacdo
transversal a nivel nacional apontava a existéncia de uma
grande heterogeneidade nos modelos organizativos que sdo
seguidos, quer no atendimento de urgéncia, quer na consulta
externa, quer no internamento a este grupo etdrio’. Apontava,
ainda, um modelo de organizacao da prestagcdo de cuidados de
satide a adolescentes em meio hospitalar e um conjunto de
metas, por etapas, que incluiam a dotacdo de todas as UH de
pelo menos um médico e enfermeiro com formacdo na drea da
Medicina do Adolescente e a criagdo de Unidades de Adoles-
centes diferenciadas de referéncia a nivel Regional®.

Assim, o Plano Nacional de Sadde dos Jovens (PNSJ), inseri-
do no Programa Nacional de Satide aprovado em 2006, man-
tém como uma das suas prioridades a adaptacdo progressiva
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dos cuidados de atendimento pedidtrico as especificidades do
atendimento/acompanhamento dos adolescentes®, em conso-
nancia com as recomendacdes internacionais € com o que
vem sucedendo em diferentes paises, considerando-o um
investimento significativo na satide, bem-estar e desenvolvi-
mento individual e populacional. Esta adaptacdo passa nio s6
pela criacdo de estruturas fisicas adequadas, como também
pela formacdo de profissionais de satde que consigam dar
resposta as especificidades atrds apontadas®™.

A reconversao e adaptacdo dos recursos pedidtricos existentes
ao atendimento ao adolescente inclui a criagdo de enfermarias
e/ou quartos com camas adequadas a complei¢do fisica dos
adolescentes e instalagdes sanitdrias para os dois géneros per-
mitindo preservar a sua intimidade. Sempre que possivel
deverdo estar disponiveis recursos de entretenimento e/ou
acompanhamento académico no internamento que permitam
minimizar o seu impacto na vida do adolescente. A adaptacdo
passa também pela existéncia de marquesas e salas de obser-
vagdo individuais no Servico de Urgéncia (SU) e pela existén-
cia de um espaco proprio e de preferéncia com sala de espera
separada a nivel da Consulta Externa (CE), onde se disponi-
bilize informag@o que interesse o adolescente (publicagdes,
videos, cartazes). Os consultérios médicos deverao estar equi-
pados com biombos e instrumentos de avaliagdo antropomé-
trica e de pressdo arterial adequados ao escaldo etdrio®.

Do ponto de vista humano, dever-se-d4 apostar na formacao
especifica de pediatras nesta drea e as equipas de atendimento
deverdo ser idealmente multidisciplinares, incluindo psico-
logo, pedopsiquiatra, ginecologista, profissional de servico
social e dietista/nutricionista, entre outros, para dar resposta
ao conjunto de necessidades destes pacientes’”.

Um servigo ideal de atendimento ao adolescente deverd ainda
cumprir um conjunto de caracterisitcas essenciais: oferecer
uma abordagem holistica, centrada no adolescente, desprecon-
ceituada (respeitando a diferenca de género, de religido, raca e
contexto social), confidencial, facilmente acessivel (gratis e
desburocratizada), com o menor tempo de espera possivel e
que, sempre que possivel, envolva os adolescentes''*"'.

Os adolescentes consideram mais importante as capacidades e
caracteristicas do médico que os atende do que propriamente
os recursos estruturais do local de atendimento'. A falta de
empatia e confidencialidade sdo frequentemente apontadas
como barreiras no acesso aos cuidados de saide por parte dos
adolescentes".

Muito embora a organizacdo dos cuidados de saide em
Portugal inclua as criancas e jovens com idades inferiores a
dezoito anos no ambito da saide infantil e juvenil, tem cabi-
do as diferentes Unidades Hospitalares (UH) a defini¢cdo deste
limite etdrio, gerando discrepancias significativas com varia-
coes entre os doze e os dezoito anos de idade’. Acresce como
factor confusional a atribuiciio de diferentes idades limite de
atendimento na urgéncia, na consulta externa e no interna-
mento, que origina mesmo dificuldades de referenciacdo de
doentes entre unidades pedidtricas que trabalham em rede.

Uma avaliagdo efectuada no ano de 2004’ revelou que 17 UH
apresentavam condic¢des fisicas para acolher adolescentes.
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Inclufam-se neste grupo trés UH com Unidades de Inte-
rnamento de Adolescentes (UIA), seis com sector dedicado
aos adolescentes integrado no Servico de Pediatria e as restan-
tes com camas ou quartos com dimensdes adequadas a este
grupo etdrio. Trés UH referiram que a maioria dos seus pro-
fissionais possuia formagdo especifica no atendimento ao
adolescente, ndo existindo referéncia a formacdo especifica
em sete outras UH. Foi ainda reportada a existéncia de uma
Consulta de Adolescentes (CA) em 20 UH.

Tendo em vista o cumprimento do disposto no PNSJ verificar-
-se-4, nos préximos anos, um progressivo alargamento da
idade de atendimento pedidtrica nas UH portuguesas até aos
dezoito anos de idade acompanhado da necessdria adaptacdo
dos recursos (fisicos e técnicos) de atendimento a este grupo
etdrio. A nivel da Administracio Regional do Norte existe
mesmo um plano definido que prevé o progressivo alarga-
mento até 2010 da idade limite de atendimento pedidtrico até
aos dezoito anos®.

Nesse sentido, o presente estudo pretende avaliar os actuais
recursos de atendimento ao adolescente no nosso pais, prévio
a implementacdo destas medidas, que possa constituir um ele-
mento de trabalho para a condugdo deste processo.

Metodologia

Foi enviado um inquérito a 55 UH portuguesas com atendi-
mento pedidtrico distribuidas por Portugal Continental e Re-
gides Auténomas da Madeira e Agores avaliando alguns dados
de organizagdo dos Servigos de Pediatria, nomeadamente as ida-
des limites de atendimento nas trés vertentes de atendimento
pediatrico que s@o a CE, o Internamento (I) e o SU, o niimero de
profissionais de satde (médicos e enfermeiros), o niimero de
profissionais com formagao especifica em adolescéncia e a exis-
téncia de eventuais protocolos com entidades publico-privadas
vocacionada para o atendimento a este grupo etario.

Avaliava-se da existéncia de uma CA organizada e do niimero
total de horas de atendimento semanais no caso da sua exis-
téncia. Era também solicitada informacdo relativamente ao
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espaco fisico da CE, nomeadamente da existéncia de um gabi-
nete devidamente equipado para o atendimento ao adoles-
cente e sala de espera préprios e da disponibilizac¢do de infor-
macdo destinada a este grupo etdrio na sala de espera.
Avaliava-se, ainda, a existéncia de apoio de psicélogo, profis-
sional de servico social, dietista/nutricionista, ginecologista e
pedopsiquiatra.

A segunda parte do inquérito avaliava as condi¢des fisicas no
internamento (relagdo nimero de camas com dimensao apro-
priada/camas totais), existéncia de educador/professor e re-
cursos de entretenimento/lddicos como televisdo, jogos inte-
ractivos, biblioteca e computadores com conexao a internet.

A terceira parte do inquérito avaliava os recursos de atendi-
mento ao adolescente presentes no SU, nomedamente a exis-
téncia de sala para observagao individual e de marquesas com
tamanho adequado.

Resultados

Obteve-se resposta de 45 (82%) UH, distribuidas pelo territ6-
rio nacional (Quadro I). A moda de idades limites de atendi-
mento foi de dezoito anos na CE e quinze anos no I e SU, com
mdximo de dezoito e minimo de doze anos.

Dezoito UH referiram ter uma CA organizada, com uma
média de catorze horas de consultas semanais (minimo de trés
horas e meia ¢ maximo de sessenta e sete horas). A distri-
bui¢cdo nacional destas encontra-se resumida na Figura 1 e
revela um predominio das mesmas na faixa litoral das regides
Norte, Centro e Lisboa e Vale do Tejo.

Foi referida a existéncia de espacgo de consulta e sala de espera
préprios em respectivamente nove (50%) e trés (17%) UH,
existindo informacdo direccionada a este escaldo etdrio em
seis (33%) delas. A totalidade das CA tinha apoio de pro-
fissional de servico social, dezassete (94%) de dietista/nutri-
cionista, dezasseis (89%) de psicélogo, quinze (83%) de
ginecologista e onze (61%) de pedopsiquiatra, sendo que
apenas nove (50%) contavam com apoio da totalidade destes
profissionais.

Quadro | - Distribuicdo de Recursos por Regido Administrativa de Saude

Numero Numero de Populacao Numero Numero Numero de

Regiao de UH respostas Adolescente de CAem de UIAem camas com
inquiridas obtidas Residente * funcionamento funcionamento tamanho
adequado

Norte 18 1 428.545 6 3 56
Centro 14 13 241.885 4 3 118
Lisboa e Vale do Tejo 14 10 274.444 5 3 78
Alentejo 3 3 70.671 1 0 18
Algarve 2 2 41.090 1 0 4
Madeira 1 1 30.825 1 0 n.e.
Acores 3 3 33.962 0 1 2
Total 55 43 1.121.422 18 10 276
Total adolescentes/ (CA ou UIA ou numero camas) 62.000 112.000 4.000

* ldades compreendidas entre 10-19 anos, com base em dados do INE 2007

UH- Unidades Hospitalares; CA- Consulta Adolescente; UIA- Unidade Internamento de Adolescentes

n.e.- ndo especificado
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Figura 1 — Distribuicao Nacional das Unidades Hospitalares que reporta-
ram a existéncia de uma Consulta de Adolescentes (ARS Norte: Hospital
Geral Santo Anténio — Centro Hospitalar do Porto, Hospital Sdo Marcos,
Centro Hospitalar Médio Ave — Unidades Santo Tirso e Famalicao,
Hospital Santa Luzia, Centro Hospitalar Tras-os-Montes e Alto Douro —
Vila Real; ARS Centro: Hospital Sdo Sebastido, Hospital Dr Martins de
Sousa, Hospital Santo André, Hospital Sao Teoténio; ARS Lisboa e Vale
do Tejo: Hospital de Santa Maria, Hospital Dona Estefania, Hospital Sdo
Francisco Xavier, Centro Hospitalar de Setubal, Hospital Garcia de Orta;
ARS Alentejo: Hospital Espirtio Santo; ARS Algarve — Hospital Distrital de
Faro; Regigo Autbnoma da Madeira: Centro Hospitalar do Funchal).

Das 27 UH sem CA organizada apenas trés (11%) tinham
espaco de consulta e duas (7%) salas de espera passiveis de se
adequarem ao atendimento a adolescentes. Existia apoio de
profissional do servico social e de dietista/nutricionista em
doze (44%), de psicélogo e ginecologista em dez (37%) e de
pedopsiquiatra em quatro (15%). Cinco UH referiram estar a
programar o inicio de uma CA durante o ano de 2008.

Foi reportada a existéncia de 10 UIA com um nimero total de
56 camas (média de sete, minimo de duas e maximo de dezas-
seis), predominantemente distribuidas (70%) nas areas geo-
graficas do Centro e de Lisboa e Vale do Tejo (Figura 2).

Do conjunto de recursos de entretenimento das UIA destaca-
-se a existéncia em todas elas de televisdo, video, DVD,
computador com acesso a internet e videojogos, livros apro-
priados a adolescentes (90%) e sinal de televisdo cabo (50%).
As UH sem UIA organizada tinham uma menor percentagem
dos recursos descritos.

Na amostra estudada existia um total de 276 camas com
dimensdes adequadas a adolescentes, a maioria concentrada
nas dreas Centro e Lisboa e Vale do Tejo (71%). Tendo em
conta o nimero de adolescentes residentes em Portugal no
ano de 2007 (dados do Instituto Nacional de Estatistica) cal-
cula-se uma média de uma cama/4.000, uma UIA/112.000 e
uma CA/62.000 adolescentes (Quadro I).

Figura 2 - Distribuicdo Nacional das Unidades Hospitalares que
reportaram a existéncia de Unidade Internamento de Adolescentes
(ARS Norte: Hospital Geral Santo Anténio — Centro Hospitalar do
Porto, Hospital Sdo Marcos, Centro Hospitalar Médio Ave —
Famalicdo; ARS Centro: Hospital Santo André, Hospital Sao Teoténio,
Hospital Amato Lusitano; ARS Lisboa e Vale do Tejo: Hospital de
Santa Maria, Hospital Dona Estefania, Centro Hospitalar Torres
Vedras; Reqgido Auténoma dos Acores: Hospitalar Distrital de Angra do
Heroismo).

Relativamente ao SU foi obtida informacao de 41 (74%) UH,
ja que duas das UH que responderam ao inquérito ndo tém
atendimento pedidtrico de urgéncia. Em seis das UH foi
reportada a existéncia de apenas uma sala de observacdes e,
em uma, era referida a ndo existéncia de marquesas de obser-
vacdo adequadas a este escaldo etdrio no SU.

Nao foi possivel reunir dados referentes ao nimero total de
médicos e enfermeiros que trabalham nos diferentes Servicos.
Dezassete UH referiram ter pessoal médico com formag@o no
atendimento ao adolescente, sete delas com mais do que um
elemento.

Foi reportada a existéncia de protocolos ou parcerias estabe-
lecidas com diversas entidades publicas e privadas vocacio-
nadas para o atendimento ao adolescente em nove (20%) das
UH que responderam ao inquérito.

Discussao

Existem ainda algumas lacunas nos recursos de atendimento
aos adolescentes nas UH portuguesas, sendo significativas as
limitagdes dos Servicos de Internamento para acolher adoles-
centes, principalmente no que diz respeito ao nimero de
camas e instalagdes sanitdrias adequadas a este grupo etdrio.
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Também a oferta de recursos de entretenimento e apoio peda-
gbgico no Internamento é ainda reduzida em algumas UH.

As recomendacdes internacionais para o atendimento ao ado-
lescente preconizam a existéncia de um espaco de consulta
préprio, mas dados os actuais recursos estruturais das UH por-
tuguesas a sua criacao poderd nado ser exequivel a curto prazo.

Algumas UH ainda ndo apresentam condi¢des ideais de ava-
liacdo urgente de adolescentes.

Apesar da crescente aposta na formagdo de profissionais
(médico/enfermeiro) ndo € possivel, ainda, assegurar a exis-
téncia de técnicos com formacdo especifica no atendimento
ao adolescente em muitas UH portuguesas. Realca-se que
apenas nove UH contam actualmente com o apoio da totali-
dade dos profissionais que desejavelmente constituem o
grupo multidisciplinar de atendimento ao adolescente.

O estabelecimento de protocolos e parcerias com diferentes
entidades permite ampliar e diversificar o leque de activi-
dades oferecidas aos adolescentes quer no internamento quer
em ambulatério, podendo constituir uma oportunidade de
intervencdo comunitdria através da promocdo de estilos de
vida sauddveis. Uma vez que apenas um reduzido nimero de
UH reportaram a existéncia destes protocolos este € um ponto
que também poderd e deverd ser incentivado e melhorado.

Comparando com dados de uma avaliacdo semelhante efec-
tuada em 2004° (Quadro II), verificamos que o nimero de CA
se manteve praticamente estabilizado, tendo em conta que a
aparente diminuicdo verificada nas diferentes regides podera
estar relacionada com a ndo contabilizacdo de algumas UH
que referiam ter CA em 2004 e que ndo responderam a pre-
sente avaliacdo. Destaca-se pela positiva a regido Centro que
aumentou o nimero de CA em funcionamento.

No que diz respeito as UIA a principal limitacdo da compa-
racdo entre as duas avaliacGes deve-se a impossibilidade de
valorizar se todas as UIA reportadas em 2007 se referem a
UIA especificas ou camas/quartos para adolescentes inseridos
em Servigos de Internamento Pedidtricos. Apesar de os dados

Quadro Il - Comparagéo dos Dados com Avaliagdo Realizada em 2004°
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de 2004 apontarem para a existéncia de apenas duas UIA, um
total de dezassete UH referiam ter condigdes logisticas para o
internamento de adolescentes. Se compararmos esses dados
com a actual avalia¢do verificamos que a oferta a este nivel
piorou entre as duas avaliagdes.

Tendo em conta que na drea Centro e Lisboa e Vale do Tejo
residem 46% dos adolescentes portugueses e se encontram
72% do total das camas adequadas a este escaldo etdrio, pode-
mos considerar que existe algum desequilibrio na oferta de
camas a nivel nacional. Esta despropor¢@o é mais marcada na
Regido Norte onde existe 20% do total de camas para 38% da
populacdo adolescente nacional (Quadro I).

No presente estudo ndo foram avaliados os recursos extra-
hospitalares de atendimento ao adolescente. Existem efectiva-
mente centros especificos de atendimento a adolescentes em
alguns pontos do pais, nomeadamente a nivel dos cuidados de
satde primdrios que deverdo ser tidos em linha de conta numa
eventual organizacdo global do atendimento ao adolescente.

Conclusao

Mesmo tendo em conta todas as limitagdes atrds discutidas,
algumas UH apresentam ja condi¢des fisicas adequadas ao
atendimento do adolescente, estando previsto a curto prazo o
inicio de obras de adaptacdo e da actividade de novas CA
noutras UH.

Comparando com os dados da avaliacdo realizada em 2004
verifica-se que, apesar das limitagdes inerentes ao uso de
metodologias diferentes, parece ser claro o aumento de ofer-
ta de camas para adolescentes e a aposta na criacdo de
“Servigos Amigos do Adolescente” no periodo que mediou as
duas avaliacdes.

Tendo em conta o cardcter multidisciplinar que deve pautar a
organizacdo do atendimento ao adolescente € preciso ter em

Regiao Numero de CA em Numero de UIA
funcionamento em funcionamento *
2004 2007 2004 2007

Norte 8* 6 0 3
Centro 2 4 1 3
Lisboa e Vale do Tejo 7¢& 5 0 3
Alentejo 3" 1 0 0
Algarve 0 1 0 0
Madeira n.e. 1 n.e. 0
Acores n.e. 0 n.e. 1
Total 20 18 1 10

* Uma das UH reportava CA apenas de ambito pedopsiquiatrico, uma outra UH ndo respondeu ao inquérito na avaliagdo de 2007

& Duas UH que responderam em 2004 ndo responderam a presente avaliagdo

"Uma das UH que respondeu em 2004 néo o fez na presente avaliagdo; a outra UH deixou de reportar existéncia de CA
* Apenas uma UH reporta a existéncia de UIA auténoma ligada ao Departamento de Pediatria, de um total de 15 UH com Servigo Pediatrico com logistica adap-
tada. Nos dados de 2007, pela forma como foi elaborado o inquérito, ndo foi possivel assegurar que as UH que reportaram existéncia de UIA se referiam a UIA

autébnomas.

UH- Unidades Hospitalares; CA- Consulta Adolescente; UIA- Unidade Internamento de Adolescentes. n.e.- ndo especificado
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conta a necessidade de apostar na formacdo e refor¢o de
profissionais especializados nas diferentes dreas que inte-
gram equipa.

Apesar das limitagdes inerentes a metodologia adoptada, o
presente trabalho constitui mais um elemento a ter em linha
de conta para o planeamento e a coordenacdo do processo de
reestruturacdo dos recursos de atendimento pedidtrico em
curso.
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CASO CLINICO

Manifestacao rara de doenca invasiva por Estreptococo do grupo B
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Resumo

A sindrome de adenite-celulite ¢ uma forma rara de apre-
sentagdo de infec¢do tardia por Streptococcus do grupo B
(SGB) podendo ser o unico marcador de doenca invasiva.
Relatam-se dois casos com sindrome adenite-celulite de loca-
liza¢do cervical associado a bacteriémia por SGB e discute-se
a apresentacdo clinica, as alteracdes laboratoriais e a evolucio
desta entidade clinica baseados numa revisdo da literatura,
realcando a importancia de que na abordagem deste quadro
seja considerada a possibilidade de doenga invasiva.

Palavras chave: Sépsis neonatal tardia, Streptococcus do
grupo B, sindrome adenite-celulite
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An infrequent presentation of group B Strepto-
coccus invasive disease

Abstract

Cellulitis-adenitis syndrome is a rare clinical manifestation of
group B streptococcus (GBS) late-onset disease and may be
the only initial sign of systemic infection. We report two cases
with cervical cellulitis-adenitis syndrome with bacteraemia
caused by GBS, and we discuss the clinical features, labora-
tory findings and outcome of this condition based on a review
of the reported cases, emphasizing that when in presence of
this syndrome, an invasive disease by GBS should be con-
sidered.

KeyWords: Late onset neonatal sepsis, Group B strepto-
coccus, cellulitis-adenitis syndrome
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Introducao

Apesar dos avancos a nivel das estratégias de prevencdo, o
Streptococcus agalatiae ou Streptococcus do grupo B (SGB)
continua a ser o microorganismo que mais frequentemente
causa infec¢do no periodo neonatal °. As infecgdes por este

agente classificam-se em precoces e tardias de acordo com o
momento de apresenta¢do da doenca **. As precoces, relacio-
nadas com a colonizacdo materna e transmissdo durante o
parto, manifestam-se na maioria dos casos no primeiro dia de
vida predominantemente por sinais de dificuldade respiratdria
associados ou ndo a sépsis. A origem das infeccdes tardias é
menos clara; acreditando-se que a transmissao possa ser ver-
tical, horizontal ou que resulte de uma colonizacdo persis-
tente. A forma mais comum de manifestagao € a sépsis com ou
sem meningite. Infecgdes focais envolvendo o osso, articula-
coes, pele e tecidos moles (adenite-celulite) podem também
ocorrer mas de forma menos frequente '*°7.

A sindrome adenite-celulite ¢ uma forma de apresentagao rara
da infeccdo tardia por SGB constituindo na maioria dos casos
um indicador de bacteriemia, podendo ser, inclusive, o seu
dnico sinal '*7?.

Descreve-se a forma de apresentacdo clinica, evolugdo e tra-
tamento de dois lactentes que apresentaram uma sindrome
adenite-celulite com o objectivo de chamar a atenc¢do para
esta situacdo clinica rara.

Caso 1

Lactente do sexo feminino, fruto de gestacdo vigiada, compli-
cada por placenta prévia e metrorragias no 2° e 3° trimestres.
Nao foi efectuado rastreio de colonizacdo materna para SGB.
O parto, eutdcico, ocorreu as 28 semanas de gestacdo por ini-
cio do trabalho de parto espontineo.

O RN apresentou um indice de Apgar 8/9/9. Esteve internado
até aos 43 dias de vida na Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais por prematuridade, doenga das membranas hialinas
grau I e sépsis tardia a Staphylococcus epidermidis.

Aos dois meses foi observada no Servigo de Urgéncia (SU)
por febre, recusa alimentar e apneias com algumas horas de
evolugdo. Apresentava mau aspecto geral, palidez cutanea-
mucosa e tumefac¢do com sinais inflamatérios na regido cer-
vical submandibular, infra e retro-auricular direita com exten-
sdo a hemiface homolateral.
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Analiticamente apresentava 4730/ul leucécitos (73,9% neu-
tréfilos e 18,2% linfécitos), PCR de 2,37 mg/dL e exame cito-
quimico do liquor normal. Foi realizada radiografia de térax
que ndo mostrou alteragdes e tomografia computorizada (TC)
cervical que revelou espessamento dos tecidos moles retro-
auriculares e densificagdo do tecido celular subcutineo da
regido latero-cervical direita compativel com o diagnéstico de
celulite (Figura).

Figura - Caso 1: Tomografia computorizada cervical- espessamento
dos tecidos moles retro-auriculares e densificagdo do tecido celular
subcutaneo da regiao latero-cervical direita.

A chegada 2 Unidade necessitou de ventilagio mecanica e foi
institufda antibioterapia com cefotaxima (190mg/Kg/dia) e
flucloxacilina (200mg/kg/dia), apesar da qual houve agrava-
mento clinico com aumento da tumefac¢do nos primeiros dois
dias de internamento.

A hemocultura mostrou, as 48 horas, crescimento de SGB o
que levou a alteragdo do esquema de antibioterapia para peni-
cilina G (250 000 U/Kg/dia) e gentamicina (4 mg/Kg/dia). O
exame bacterioldgico do liquor foi estéril.

A evolucdo clinica foi favordvel com regressao progressiva da
tumefaccdo e com extubagdo electiva ao terceiro dia de inter-
namento. Teve alta assintomadtica, apds completar dez dias de
terap€utica endovenosa.

Foi acompanhada em consulta de desenvolvimento ndo se
tendo verificado alteracdes sensitivas ou motoras e apresentou
sempre ecografias transfontanelares e potenciais evocados
auditivos normais.

Caso 2

Recém-nascido, sexo masculino fruto de gestagdo vigiada, de
termo e sem intercorréncias, com pesquisa de SGB no exsu-
dado vaginal negativo. Nasceu de cesariana, com indice de
Apgar 7/10. Esteve internado até aos doze dias por sépsis pre-
coce a SGB, tendo cumprido tratamento com penicilina G (200
000U/Kg/dia) e gentamicina (4 mg/Kg/dia) durante 10 dias.

Aos 24 dias de vida foi levado ao SU por gemido e irritabi-
lidade com algumas horas de evolucao.
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A admissio apresentava temperatura rectal de 37,9°C, cianose
perioral e irritabilidade a manipulag@o.

Analiticamente apresentava 10700/ul leucécitos (73,3% neu-
tréfilos e 23,3% linfécitos), PCR negativa e exame citoqui-
mico de liquor normal.

Nas primeiras horas de internamento verificou-se apareci-
mento de tumefaccdo na regido submandibular com cerca de
cinco por sete centimetros (cm) de didmetro com sinais infla-
matdrios francos e adenopatias laterocervicais de um a dois
cm de diametro, méveis e de consisténcia eldstica pelo que se
iniciou antibioterapia com flucloxacilina (120 mg/Kg/dia) e
gentamicina (4 mg/Kg/dia).

Manteve-se febril, irritivel e com agravamento dos sinais
inflamatérios nas primeiras 24 horas de internamento.
Analiticamente manteve neutrofilia e apresentava PCR de
13,42 mg/dl.

Na hemocultura foi identificado SGB, pelo que se alterou flu-
cloxacilina para penicilina G (215 000U/Kg/dia), mantendo a
gentamicina. O exame cultural do liquor foi estéril.

Ficou apirético ao segundo dia, com desaparecimento dos
sinais de celulite ao sexto dia. Foram efectuados catorze dias
de antibioterapia dupla. Foi realizada ecografia transfonta-
nelar que ndo mostrou alteracdes.

Com o objectivo de perceber a etiologia das duas infec¢des
por SGB, neste segundo caso, foram realizadas culturas do
exsudado vaginal, anorectal, orofaringeo a mae, do leite
materno e culturas da orofaringe e regido anal ao recém-nas-
cido, que foram negativas. Foi também determinado a seroti-
pagem das estirpes de SGB envolvidas. O serotipo respon-
sdvel pela sépsis precoce foi o tipo VI, enquanto o serotipo

envolvido na sindrome de adenite-celulite foi o tipo III.

Ap6s a alta foi orientado para manter seguimento em consulta
externa apresentando um desenvolvimento psicomotor adequado.

Discussao

A Sindrome celulite-adenite ¢ uma forma de apresentagdo
pouco habitual de sépsis neonatal tardia por SGB, com uma
incidéncia que oscila entre os dois a quatro por cento segundo
diferentes séries '+7*'°. Em Portugal num estudo que avaliou a
incidéncia de infec¢do por SGB em lactentes com menos de 3
meses de idade, entre Abril de 2001 e Marco 2005, envolvendo
242 casos, apenas dois se manifestaram por Sindrome de ade-
nite- celulite "'. A revisdo mais ampla da Sindrome de adenite-
celulite consta de 32 casos com idades compreendidas entre os
nove dias e as onze semanas, com afec¢@o principalmente do
sexo masculino (65-75%) e com uma idade média de inicio
dos sintomas de cinco semanas "7,

O espectro clinico é muito amplo, desde quadros com sinto-
mas subtis e pouco especificos até ao choque séptico. A forma
de apresentacdo tipica caracteriza-se por um inicio abrupto de
febre associado a recusa alimentar ou irritabilidade e apareci-
mento posterior das manifestacdes ganglionares e cutineas
com sinais inflamatdrios '#7*'°. Esta variabilidade de apresen-
tacdo pode-se constatar nestes lactentes, sendo que o primeiro
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teve uma sintomatologia mais exuberante enquanto no se-
gundo as manifestacdes foram mais subtis. A tumefaccdo
surge de forma subita e geralmente localiza-se na zona facial
e submandibular, como foi observado nos casos descritos,
mas pode aparecer em qualquer territério linfatico '+7.

A etiopatogenia ndo estd completamente esclarecida. Acre-
dita-se que a celulite e a otite ipsilateral possam ser a forma
primdria da infeccdo, com linfangite e bacteriemia secun-
dérias. Outra teoria defende que a colonizagdo das mucosas
por SGB estd na origem da bacteriemia com posterior atingi-
mento dos tecidos moles **7°.

A teoria da colonizacdo ndo pode ser afirmada em nenhum
dos nossos casos. No primeiro a mae no realizou pesquisa de
SGB no exsudado vaginal. No segundo as duas infeccdes
foram por serotipos diferentes e as colheitas realizadas nos
locais habituais de colonizacio foram negativas.

Independentemente da patogenese, a celulite deve ser conside-
rada como uma manifestagdo local de sépsis neonatal tardia
constituindo um sinal de doenca invasiva. Nas revisdes publi-
cadas a bacteriemia estava presente em 91% dos casos de celu-
lite '*'° e em 83% o serotipo capsular isolado foi o tipo III '+,
tal como ocorreu no segundo lactente.

Trinta e sete a 45% das sepsis neonatais tardias por SGB apre-
sentam afeccdo do SNC, no entanto desconhece-se a sua pre-
valéncia nos casos de adenite-celulite, apesar de em algumas
séries se estimar uma prevaléncia de 33-50% '°'°. Nenhum
dos casos relatados teve atingimento do SNC.

O diagnéstico das lesdes inflamatérias dos tecidos moles do
pescogo € feito pela clinica. No entanto quer a ecografia,a TC
ou a Ressondncia Magnética Nuclear sdo bons métodos de
avaliacdo e sdo particularmente Uteis na delimitacdo da lesdo
bem como na diferenciag@o entre celulite e abcesso . A eco-
grafia pelo seu baixo custo e pela sua inocuidade deve ser o
exame de eleicdo . A TC poderd ser reservada aos casos
com dificuldades diagnosticas pela extensdo da doenca
nomeadamente quando se suspeita de atingimento dsseo '*"
como aconteceu no primeiro caso em que surgiram duvidas
quanto ao atingimento da mastdide.

O tratamento antibidtico deve ser inicialmente de largo espec-
tro, incluindo penicilina ou ampicilina e em doses adequadas
para o possivel atingimento do SNC, que depois se adequardo
em func¢do do antibiograma, e da localiza¢do da infecgdo '+

A evolugdo dos pacientes € varidvel, ocorrendo na maioria das
vezes de forma favordvel, desde que se inicie o tratamento
precoce, como foi verificado em ambos os casos '*.

Conclusao

Em recém-nascidos e lactentes com menos de 3 meses um
quadro de adenite-celulite é frequentemente uma manifes-

162

Dinis MJ et al — Doenga invasiva por Estreptococo grupo B

tacdo de doenga invasiva a Streptococcus agalatiae, sendo
obrigatério a realizagdo de hemocultura e pungio lombar. O
reconhecimento desta entidade, bem como uma abordagem
diagnostica e terapéutica precoces ¢é essencial para melhorar o
seu progndstico.
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CASO CLINICO

Goma sifilitica — uma apresentaciao rara da neurossifilis na idade pediatrica
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Resumo

Apresenta-se 0 caso de uma crianca de seis anos de idade com
quadro de cefaleia, alteracdo do equilibrio, disartria e vémitos de
evolugdo progressiva ao longo de trés semanas. A tomografia
computorizada cerebral identificou uma lesdo da fossa posterior.
O estudo etioldgico foi direccionado para a exclusdo de uma
patologia neopldsica ou infecciosa/inflamatdria e culminou no
diagnéstico de goma sifilitica, corroborado pela identificacio de
Treponema pallidum no liquor, por técnica de polymerase chain
reaction (PCR) e pela observacdo de uma lesio inflamatdria cré-
nica no estudo anatomo-patolégico da pega cirtrgica.

A goma sifilitica ¢ uma forma de apresentag@o clinica da neu-
rossifilis extremamente rara em idade pedidtrica. Realca-se a
importancia de considerar o diagndstico de neurossifilis em
criangas com manifestagdes do foro neuroldgico e histéria pré-
via de sifilis congénita. A técnica de polymerase chain reaction
mostra-se essencial no diagndstico desta entidade clinica.

Palavras-chave: tumor da fossa posterior, sifilis, neurossi-
filis, goma sifilitica.
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Syphilitic gumma - a rare neurosyphilis presen-
tation in children

Abstract

We report the clinical case of a six year-old child, brought to the
emergency department complaining of headache, balance dis-
turbance, dysarthria and vomiting, lasting for three weeks.
Cerebral computed tomography scan showed a posterior cra-
nial fossa lesion. The etiological study was performed in order
to rule out neoplastic or inflammatory/infectious disease, cul-
minating in the final diagnosis of syphilitic gumma. The diag-
nosis was possible through identification of Treponema pal-
lidum in cerebrospinal fluid by polymerase chain reaction
(PCR) and the observation of an inflammatory chronic process.

Cerebral gumma is considered an extremely rare complication
of neurosyphilis in children. The authors’ intention is to
emphasize the importance of considering the diagnosis of
neurosyphilis in children with neurologic symptoms and a
previous history of congenital syphilis. Polymerase chain
reaction has proven to be an essential tool in establishing this
difficult diagnosis.

Key words: posterior cranial fossa tumor, syphilis, neurosy-
philis, syphilitic gumma
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Introducao

A erradicacdo da sifilis permanece um objectivo por concre-
tizar, no ambito da satde publica. Quer nos paises industria-
lizados quer naqueles em desenvolvimento, tem-se assistido
ao aumento da incidéncia da sifilis e, consequentemente, da
sifilis congénita que constitui uma causa importante de mor-
bilidade e mortalidade infantil '. Anualmente, 500.000 gesta-
coes sdo afectadas pela sifilis 2.

Presume-se que exista envolvimento do sistema nervoso cen-
tral (SNC) em 60% das criancas com sifilis congénita °. A
neurossifilis apresenta-se como uma grande simuladora, pelo
que deve ser considerada no diagndstico diferencial de diver-
sas entidades neurolégicas *. Embora a neurossifilis seja fre-
quentemente assintomdtica, pode apresentar-se na forma de
deteriorac@o cognitiva progressiva, como quadro focal agudo
ou quadro multifocal recorrente. O seu polimorfismo clinico,
a dificil interpretacio dos testes seroldgicos e a irregular res-
posta a terapéutica habitual com penicilina fazem da neuros-
sifilis uma patologia particular. As manifestacdes neurol6-
gicas podem surgir em qualquer estadio da doenga, mas ha
relacdo entre o tempo decorrido desde a primoinfeccdo e a
forma de apresentacdo clinica da neurossifilis *. Entre as for-
mas de apresentacdo clinica encontra-se a goma sifilitica, uma
formagdo nodular granulomatosa composta por um infiltrado
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inflamatdrio crénico e inespecifico de linfécitos e plasmo-
citos, com fibrose periférica. A goma sifilitica pode apresen-
tar diversas localizagdes, incluindo o SNC. Poucos casos
estdo descritos de gomas sifiliticas na infancia *.

Relato de caso

Crianga com 6 anos de idade, sexo feminino, fruto de uma pri-
meira gestagdo de 37 semanas, gemelar, ndo vigiada, da qual
resultou um segundo gémeo nado-morto. O parto foi euto-
cico; o indice de Apgar ao primeiro e quinto minuto foi de 8/9,
respectivamente. A antropometria ao nascimento era ade-
quada a idade gestacional. No periodo neonatal foram diag-
nosticadas sifilis congénita e neurossifilis, a partir do rastreio
geral do protocolo de gravidez mal vigiada, ndo havendo
informagao prévia de serologias maternas. Foi efectuado tra-
tamento com penicilina endovenosa durante dez dias, com
dose didria que se desconhece. Durante o periodo de segui-
mento houve uma adesio irregular as consultas, pelo que ndo
foram repetidas as serologias para sifilis. Apesar da escassa
vigilancia médica durante os primeiros anos da infancia, a
evolugdo estaturoponderal e o desenvolvimento psicomotor
decorreram, de acordo com os registos disponiveis no boletim
de saude infantil, de forma adequada. No que diz respeito aos
antecedentes familiares, os pais apresentavam histéria de sifi-
lis ndo tratada, diagnosticada no decurso do nascimento desta
crianca, e o irmao, actualmente com 5 anos de idade, apresen-
tava historia de sifilis congénita tratada com penicilina endo-
venosa durante dez dias.

Trés semanas antes da referéncia para o nosso hospital, a
crianca iniciou um quadro de cefaleias occipitais e tempera-
tura subfebril e foi instituida terapéutica com amoxicili-
na/dcido clavulanico por suposta infec¢@o das vias aéreas su-
periores. Apesar da terapéutica, o quadro clinico deteriorou-se
com agravamento das cefaleias, associadas a disartria, disfa-
gia e alteracdo do equilibrio. Na terceira semana de evolucdo
do quadro clinico, as cefaleias tornaram-se incapacitantes, a
alteracdo de equilibrio condicionou alectuamento progressivo
e surgiram vomitos alimentares.

Na admissio, no servico de urgéncia, a crianga apresentava-
se consciente, orientada, com marcha ataxica, dismetria bila-
teral, esbatimento papilar bilateral e nistagmo horizontal
esquerdo. Apresentava escasso pélo pubico e axilar no esta-
dio 1 de Tanner. Sem outras alteracdes relevantes ao exame
objectivo. O estudo analitico inicial incluiu hemograma com
plaquetas, glicose, funcao renal, fun¢@o hepdtica e ionograma
que ndo revelaram alteracdes de relevo; a pesquisa de téxicos
na urina foi negativa. A tomografia computorizada (TC) cere-
bral revelou uma massa no hemisfério cerebeloso esquerdo,
irregular, com captag@o de contraste, acentuado edema peri-
lesional e aparente invasdo do tronco cerebral, esbo¢ando
hidrocefalia obstrutiva e hernia¢do transtentorial, o que foi
confirmado por ressonincia magnética (RM) cerebral (Figura
la). Por suspeita de processo neopldsico foi iniciada terapéu-
tica com dexametasona e foi submetida a craniotomia com
exérese parcial da lesdo. A avaliagdo macroscépica peri-ope-
ratéria e o exame extemporaneo levantaram a suspeita de
granuloma.
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Figura 1: Ressonancia Magnética (RM) cerebral no momento do
diagndstico e evolugéo da lesdo apos conclusédo da terapéutica
Figura 1a - RM cerebral na admissao: lesdo expansiva parassagital
no hemisfério cerebeloso esquerdo, com 10x25x20mm de maiores
dimensdes, que reforga intensamente apds contraste; marcado
edema periférico com efeito de massa sobre o quarto ventriculo,
pedunculos cerebelosos e tronco cerebral;

Assim, foram consideradas como hipéteses de diagndstico
mais provdveis um processo infeccioso ou inflamatério moti-
vado por agentes como Mycobacterium tuberculosis, Trepo-
nema pallidum, Virus da Imunodeficiéncia Humana, Virus
Citomegdlico, Herpes simplex, Toxoplasma gondii, outros
parasitas ou amebas. Foram ainda consideradas como hip6-
teses de diagndstico a esclerose miiltipla, a histiocitose de
células de Langerhans ou um linfoma do SNC.

Na pesquisa etioldgica com vista a exclusdo das diferentes
hipéteses de diagnéstico colocadas, foram realizados os exa-
mes complementares apresentados (Quadros I e II).

Quadro | - Serologias efectuadas ao longo do internamento

Dias de internamento D3 D8 D20
VDRL/TPHA/ Negativo/negativo Negativo/negativo Negativo/negativo/
FTA-abs Negativo
HSV1e2 Negativo

CMV IgM -, 19G -

EBV IgM -, IgG +

Varicela 19G -

HBV/HCV Negativo

HIV Negativo

Rubéola IgM -, 1gG +

Toxoplasmose IgM -, IgG -

Ag criptocdcico Negativo

Legenda: VDRL- Venereal Disease Research Laboratories; TPHA- Trepo-
nema pallidum Hemaglutination Assay; FTA-abs- fluorescent treponemal
antibody absorption test; HSV- Virus Herpes Simplex; CMV- Virus citomega-
lico; EBV- Virus Epstein Barr; HBV- Virus da Hepatite B; HCV- Virus da
Hepatite C; HIV- Virus da Imunodeficiéncia adquirida.
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Quadro Il - Estudo analitico do liquido cefalo-raquidiano efectuado ao
longo do internamento.

Dias de internamento D7 (cirurgia) D20
110 células (72000 GR) 0 células
0.69g/L / <0.10g/L

Negativo/negativo/negativo

Citologia

Glicose/Proteinas
VDRL/TPHA/FTA-abs

Negativo/negativo /

PCR Tr. Pallidum Positivo Positivo

PCR M. tuberculosis Negativo Negativo
PCR Toxoplasma gondi  Negativo

PCR CMV Negativo

PCR EBV Negativo
PCR Borrelia Negativo
o-FP <0.4 ng/ml

Auséncia células
malignas
Auséncia de blastos

Auséncia células
malignas
Auséncia de blastos

Exame anatomo-
-patolégico com
pesquisa de blastos

Legenda: VDRL- Venereal Disease Research Laboratories; TPHA- Trepo-
nema pallidum Hemaglutination Assay; FTA-abs- fluorescent treponemal
antibody absorption test; PCR- polymerase chain reaction; CMV- Virus cito-
megalico; EBV- Virus Epstein Barr; a-FP- afeto-proteina

A prova de Mantoux, o exame micobacterioldgico do suco gas-
trico e a pesquisa de Mycobacterium tuberculosis por técnica de
PCR no suco géstrico e na urina foram negativos. A hemocul-
tura com exame micobacterioldgico foi negativa. A quantifica-
¢do de imunoglobulinas, a-feto proteina, fraccdo 3 da hormona
gonadotrofina coridnica e enolase sérica neuronal foram nor-
mais. O exame citoquimico do liquido cefalo-raquidiano (LCR)
ndo apresentava alteracdes e a pesquisa de bandas oligoclonais
da IgG por focagem isoelétrica foi negativa. As telerradiogra-
fias tordcica e de esqueleto ndo apresentavam alteragdes. O
estudo endocrinoldgico realizado devido as manifestagdes de
puberdade precoce foi normal; a telerradiografia de punho ava-
liou a idade dssea da crianca em 8 anos e 9 meses (idade cro-
noldgica de 6 anos e 6 meses) e na ecografia abdominal era de
realcar a existéncia de utero e ovdrios infantis. O exame andto-
mo-patolégico da peca cirtirgica com estudo imunohistoqui-
mico evidenciava uma lesdo inflamatdria crénica com predo-
minio de macréfagos e linfécitos T, proliferacdo vascular, dreas
de fibrose e areas de necrose no infiltrado inflamatdrio; ausén-
cia de células neoplésicas; a pesquisa de bacilos dlcool-dcido
resistentes, fungos e Treponema pallidum foi negativa.

Apés a cirurgia, tendo por base o exame extemporaneo e
enquanto os resultados laboratoriais ndo estavam disponiveis,
foi iniciada terapéutica com tuberculostaticos dada a hipdtese
de tuberculoma e, simultaneamente, com ceftriaxone e metro-
nidazol, por se admitir a hip6tese mais remota de abcesso pio-
génico. A partir do momento em que a pesquisa de Treponema
pallidum no liquor por técnica de polymerase chain reaction
(PCR) foi positiva e o estudo anatomo-patolégico da peca
cirdrgica revelou uma lesao inflamatéria crénica, o que corro-
borava o diagnostico de goma sifilitica, foi iniciada tera-
péutica com penicilina G 250.000 U/Kg/dia, endovenosa,
durante catorze dias e suspendeu-se a administracdo dos
tuberculostdticos. Foi mantida terapéutica com dexametasona
1 mg/Kg/dia desde a cirurgia até ao vigésimo segundo dia
pds-operatorio, altura em que o controlo imagioldgico de-
monstrou regressao do edema perilesional.
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Houve melhoria progressiva do quadro clinico ao longo do
curso de penicilina, com normaliza¢do dos sinais neurol6-
gicos descritos. A crianga mantinha apenas acessos de riso
inadequado que se revelaram transitorios.

A RM cerebral realizada logo apés o termo do tratamento com
penicilina revelava uma pequena drea hipercaptante no hemis-
fério cerebeloso esquerdo, de dimensdes muito menores que
em exames prévios (Figura 1b). Foram realizados novos con-
trolos imagioldgicos com RM cerebral um e seis meses apds
a conclusdo da teraplutica que evidenciavam sequelas de
cirurgia da fossa posterior, sem alteracdes de sinal valori-
zaveis ou areas de captacdo anémala do parénquima cerebe-
loso e cerebral e com normal morfologia das vias de circula-
cdo do liquor (Figura Ic). Apdés 18 meses de seguimento a
crianca encontra-se assintomdtica, sem alteragdes no exame
neurolégico e com estudo endocrinolégico normal.

Figura 1b - RM cerebral apés finalizar terapéutica com penicilina:
pequena area hipercaptante no hemisfério cerebeloso esquerdo de
dimensbes muito reduzidas em relacdo aos exames prévios;

Figura 1c - RM cerebral 6 meses apos finalizar terapéutica com peni-
cilina: parénquima cerebeloso e cerebral sem alteragdes de sinal
valorizaveis ou areas de captagdo anémala.
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Discussao

A neurossifilis apresenta-se como uma grande simuladora e
como tal pode ser considerada no diagndstico diferencial de
diversas entidades neurolégicas. A neurossifilis deve ser consi-
derada em doentes com envolvimento neurolégico em qualquer
estadio da infecc@o por Treponema pallidum, mesmo naqueles
com histéria prévia de sifilis tratada, nos que nao responderam
ao tratamento para a sifilis e nos doentes imunodeprimidos *.

A goma sifilitica, formac¢ao nodular granulomatosa composta por
um infiltrado inflamatdrio crénico e inespecifico de linfécitos e
plasmdcitos com fibrose periférica, pode surgir em qualquer esta-
dio da sifilis e localizar-se em qualquer orgdo do organismo,
entre eles o SNC, pelo que assume uma forma de apresentac@o
clinica da neurossifilis *. E extremamente rara na idade pedidtri-
ca e os casos descritos envolvem normalmente a glandula pitui-
taria '. Nao € comum a sua localizacdo na fossa posterior °. No
entanto, deve ser considerada no diagnéstico diferencial de qual-
quer lesdo cerebral que ocupa espaco se existe referéncia a sifilis
congénita prévia, como no caso clinico apresentado.

Neste caso a apresentagdo clinica resulta da localiza¢dao da
lesdo a nivel do cerebelo e do efeito de massa provocado pela
lesdo. O riso desadequado notdrio no decurso da evolucao cli-
nica pode representar uma manifestacdo de uma sindrome da
fossa posterior, caracterizada por alteracdes comportamentais
na dependéncia de lesdes ou intervengdes cirdrgicas nesta
localizacdo . A presenca de alguns sinais de desenvolvi-
mento pubertdrio precoce justificou a considera¢do de uma
lesdo da hipoéfise como hipétese de diagndstico e a realizacdo
do estudo endocrinolédgico, da radiografia de punho e da eco-
grafia abdominal.

Uma vez que se trata de uma formacdo nodular granuloma-
tosa, é de realcar a importancia para o diagnéstico dos estudos
de imagem e do estudo andtomo-patoldgico da lesdo. Os estu-
dos imagioldgicos ndo sdo patognomodnicos mas ajudam a
caracterizar a lesdo e a excluir outras entidades neuroldgicas
que cursem com um quadro clinico semelhante *¢. Sao ainda
de considerar como auxiliares para o diagndstico a presenca
de pleocitose linfocitdria, proteinorrdquia, VDRL, TPHA e
FTAabs compativeis com neurossifilis e a pesquisa de ADN
por técnica de PCR positiva no LCR 7.

Macroscopicamente, a goma sifilitica apresenta-se habitual-
mente como uma massa bem delimitada e de dimensdes muito
varidveis, desde milimetros até alguns centimetros *. No caso
clinico apresentado, os estudos de imagem mostraram uma
lesdao de contornos irregulares com acentuado edema perile-
sional e compressdo de estruturas adjacentes.

O estudo anatomo-patolégico da peca cirdrgica foi compa-
tivel com o diagndstico de goma sifilitica a0 mostrar uma
lesdo inflamatdria crénica constituida predominantemente por
macréfagos e linfocitos T, com proliferag@o vascular, areas de
fibrose e necrose no infiltrado inflamatério. Na goma sifili-
tica, para além de linfécitos, pode ainda ser evidente a infil-
tragdo por plasmdcitos °. Em contraste com a goma sifilitica
observada na sifilis tercidria do adulto, a goma sifilitica asso-
ciada a sifilis congénita caracteriza-se por areas mais extensas
de supuracdo e necrose e apresenta maior nimero de espiro-
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quetas '. No caso clinico apresentado, a pesquisa negativa de
Treponema pallidum poderd ser justificada pela reduzida
dimensdo da peca cirdrgica enviada para estudo.

Tem sido sugerido que o SNC representa um local de seques-
tro, onde o Treponema pallidum pode permanecer por longos
periodos, mesmo em doentes com aparente tratamento ade-
quado para neurossifilis '. Os testes serolégicos ndo sdo ade-
quados para exclusdo deste diagndstico e a sensibilidade dos
testes ndo treponémicos diminui consideravelmente na sifilis
tardia **. O VDRL sérico pode ser negativo em cerca de 51%
dos doentes com neurossifilis °; no LCR, o VDRL tem espe-
cificidade préxima de 100% mas sensibilidade muito baixa,
40%-60%, pelo que a sua negatividade ndo exclui o diag-
néstico de neurossifilis. Os testes treponémicos t€ém maior
sensibilidade, mas um teste negativo também ndo exclui o
diagnéstico **7. A pesquisa de Treponema pallidum por téc-
nica de PCR mostra-se 1til na medida em que permite detec-
tar o agente infeccioso em pequenas amostras bioldgicas, sem
levantar o problema dos falsos positivos *. Tal como na crian-
ca apresentada, hd descrigcdo de casos clinicos de goma sifili-
tica em que as serologias foram persistentemente negativas e
o diagnéstico foi apoiado pela pesquisa do treponema pela
técnica de PCR *°. No caso clinico apresentado a pesquisa por
técnica de PCR foi positiva em duas amostras de LCR distin-
tas, uma das quais obtida no momento cirdrgico e a outra obti-
da por pun¢do lombar ao 4° dia de tratamento com penicilina.

Pela raridade desta entidade clinica, sobretudo na idade pedia-
trica, ndo existem certezas quanto ao esquema terapéutico
mais eficaz, pelo que o tratamento realizado foi aquele preco-
nizado para a neurossifilis em geral: Penicilina G cristalina,
200.000-300.00 U/Kg/dia por via endovenosa, de 6 em 6
horas, durante catorze dias *'°. No periodo neonatal esta crian-
ca foi submetida a um esquema terapéutico de penicilina G
cristalina, em dose aparentemente adequada, limitado a dez
dias. Foi administrada dexametasona devido ao acentuado
edema perilesional, com compressdo de estruturas vitais. De
real¢ar que pode ocorrer resolu¢cdo completa da goma sifilitica
apenas com corticoterapia, o que pode impedir a identificacio
da verdadeira natureza da lesdo quando o diagndstico de sifi-
lis n@o é conhecido ".

Uma vez que se trata de uma patologia em que as recidivas
sdo frequentes, € primordial o acompanhamento ambulatério
do doente *. Sempre que hd suspeita de goma sifilitica, o doen-
te deve ser tratado presuntivamente e o seu seguimento deve
ser baseado em controlos imagiolégicos seriados, tal como
estd a ser realizado com a crianga apresentada.

O diagnéstico de goma sifilitica foi neste caso corroborado
pela histdria prévia de sifilis congénita, pelos achados do es-
tudo imagioldgico, pelo estudo anatomo-patolégico da peca
cirtrgica, pela pesquisa de ADN treponémico por PCR e pela
resposta favordvel a terap€utica com penicilina.
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Resumo

Os lactentes ndo colaboram nas manobras de respiracio
voluntdria, necessdrias para a realizag¢ao de estudos funcionais
respiratérios. Em consequéncia, foram desenvolvidas, nos
dltimos anos, equipamentos especiais para avaliacdo funcio-
nal respiratéria nesta idade. A preparagdo exigida para efec-
tuar estudos funcionais respiratérios no lactente é superior a
aplicada em criancas mais velhas. Estes procedimentos sao
revistos, bem como a fisiologia do desenvolvimento pulmo-
nar. Adicionalmente revéem-se algumas das indicagdes para a
execugdo de estudos funcionais respiratdrios no lactente.

Palavras Chave: funcio respiratéria, lactente, métodos
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Infant lung function: state of the art and clinical
application

Abstract

Infants are not capable of performing the voluntary breathing
maneuvers necessary for measurement of lung function.
Consequently, special equipment has been created to measure
lung function in very young children. There is more prepara-
tion required for infant pulmonary function testing than for
lung function tests in older children. The procedure is
reviewed, along with a review of the physiology of the deve-
loping lung. Furthermore we discuss the indications for infant
lung function testing.

Key-words: lung function tests, infant, techniques
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Abreviaturas

EEL — (end expiratorory level) nivel no final da expiragdo em
volume corrente

EFR — estudo funcional respiratério

FEF,5 — (forced expiratory flow at 76% of expiratory level) débito
expiratério maximo quando 75% da capacidade vital
forcada foi expirada

FEF 5,5 — (forced expiratory flow, midexpiratory phase) débito
expiratorio forcado entre 25% e 75% da capacidade
vital forgada

FEVt — (forced expiratory volume per time unit) volume
expiratorio forgado por unidade tempo

FRC — (functional residual capacity) capacidade residual funcional
FVC — (forced vital capacity) capacidade vital forgada
MBW - multiple breath washout

PEEP — (positive end-expiratory pressure) pressao positiva no
final da expiracéo

RTC — (rapid thoracic compression) compressao toracica rapida
RV — (residual volume) volume residual

RV-RTC - (raised volume — RTC) manobra expiratéria forcada a
partir de volumes elevados

TLC — (total lung capacity) capacidade pulmonar total
TV — (tidal volume) volume corrente

VmaxFRC - (maximal volume at FRC) débito maximo ao nivel
da capacidade residual funcional

Nota: as siglas seguem a nomenclatura internacional para apresentagéo de resultados de
estudos funcionais respiratérios.

Introducao

A compreensdo dos determinantes do crescimento pulmonar e
brénquico € critica, uma vez que o nivel mdximo de funcdo
respiratdria atingido e o declinio precoce sdo factores de risco
na génese de doenga pulmonar crénica do adulto '.

Os estudos funcionais respiratérios (EFR) efectuados em lac-
tentes e criancas tém tido um papel crescente na avaliagcdo da
crianca com diagndstico ou suspeita de doencga respiratdria
persistente ou crénica. O desenvolvimento de equipamentos
que permitem a execuc¢do destes estudos proporcionou uma
melhoria do conhecimento do desenvolvimento pulmonar e
dos factores que o influenciam.
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O estudo funcional respiratério em idade pedidtrica permite,
assim, ndo s6 a compreensdo dos mecanismos fisiopatolégicos
subjacentes a patologia respiratéria nos primeiros tempos de
vida, como também pode auxiliar na melhoria dos cuidados
prestados e, logo, na redug@o da mortalidade e morbilidade asso-
ciadas, com repercussdo a longo prazo na vida adulta *°. Neste
sentido, terd interesse na defini¢do de resultados objectivos de
estratégias utilizadas, permitindo delinear medidas de prevengao
de doenga respiratdria ou atitudes de terapéuticas mais eficazes.

Neste artigo pretende-se efectuar uma breve revisao da fisiolo-
gia pulmonar no lactente e do desenvolvimento recente de téc-
nicas e metodologias que permitem avaliar a fungdo respirato-
ria neste grupo etario. A descricdo pormenorizada e exaustiva
das metodologias aqui referidas foi alvo de publicacdes recen-
tes. Este artigo ndo deve assim ser encarado como um manual
de EFR no lactente, mas um guia que transmita a utilidade cli-
nica que alguns destes estudos possuem jd na actualidade.

Perspectiva Historica

A primeira tentativa de avaliar a funcdo respiratéria em lac-
tentes foi feita por Eckerlein em 1890 e consistia na medi¢do
da frequéncia e das alteragcdes no térax e abdémen, na tenta-
tiva de calcular a ventilagdo minuto *. S6 80 anos depois, na
década de 1960, se verificou algum desenvolvimento nesta
drea através da adaptacdo dos estudos realizados no adulto
com utilizacdo de pletismografia e manometria esofagica,
adaptadas ao lactente *°. A partir de 1980, com a automati-
zacdo e computorizagdo da medicdo da fungdo respiratdria,
iniciou-se a comercializacdo dos aparelhos e a sua utilizacdo
em maior nimero de centros a nivel mundial, que incluiu uni-
dades de cuidados intensivos neonatais.

Inicialmente s era possivel avaliar os volumes pulmonares
em volume corrente, mas o desenvolvimento das técnicas e
equipamentos, nomeadamente a utilizagdo do pletismografo,
permitiu avancar no conhecimento de outros volumes pulmo-
nares e da resisténcia das vias aéreas. A possibilidade de fazer
a oclusdo do circuito respiratdrio, permitiu iniciar o estudo da
mecanica respiratdria passiva.

Nos ultimos 20 anos tém vindo a ser desenvolvidas técnicas
especificas para o estudo funcional respiratério do lactente,
nomeadamente técnicas que permitem avaliar os volumes pul-
monares na expiracao for¢cada — com recurso a cdmara de pres-
sao negativa por Mary Ellen Wohl 7 e mais tarde com colete
insufldvel por Lynn Taussig, Lou Landau e Simon Godfrey * -
e técnicas mais portdteis que permitem a medi¢ao dos volumes
pulmonares a cabeceira do doente e a determinagdo da in-ho-
mogeneidade da ventilacdo alveolar.

Associado ao rdpido desenvolvimento na disponibilidade e
aplicacdo de estudos funcionais respiratérios no lactente, verifi-
cou-se a necessidade de estabelecer consensos sobre requisitos
dos equipamentos, procedimentos técnicos e apresentacdo de
resultados . Desta forma, desde a década de 90 do século pas-
sado foram publicados diversos artigos por um grupo de peritos
que, sob os auspicios das European Respiratory Society e
American Thoracic Society, foram compilados no livro “Infant
Respiratory Function Testing” . Adicionalmente, o concei-
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tuado periddico Pediatric Pulmonology publicou recentemente
uma série de artigos de estado da arte referentes aos interesses,
limitagdes, aplicagdes e resultados da avaliacdo funcional
respiratéria em criangas com doenga pulmonar crénica da infan-
cia "'*. Embora ndo existam ainda equagdes matemadticas que
permitam determinar os valores de referéncia para este grupo
etdrio com consequéncias 6bvias na interpretagcdo de resultados
obtidos em diferentes populagdes, existem ja publicados na lite-
ratura dados com os quais se podem estimar, de forma prudente,
mas razoavel, intervalos de valores normais .

Desenvolvimento da parede toracica, das vias aéreas
e do pulmao. Implicacdes fisiologicas

O estudo e interpretagdo da funcdo respiratéria do lactente
exigem um conhecimento profundo da fisiologia respiratéria
que deve ter em consideracdo factores de crescimento e
desenvolvimento préprios deste grupo etdrio. De facto, apesar
das semelhancas anatdémicas, o sistema respiratério do lac-
tente e do adulto sdo significativamente diferentes, uma vez
que o rdpido crescimento que ocorre nos primeiros anos de
vida € acompanhado por alteragdes substanciais na fisiologia
respiratéria, principalmente no que se refere a: 1) influéncia
da parede tordcica, 2) resisténcia e complacéncia das vias
aéreas, 3) estrutura e relacdo como parénquima pulmonar.

1) Parede toracica

A parede tordcica do lactente é muito complacente quando
comparada com a do adulto influenciando a distensibilidade
pulmonar. A baixa tensdo em direccdo ao exterior permite a
desinsuflacdo pulmonar até baixos volumes durante a expira-
cdo, condicionando tendéncia para o encerramento aéreo
durante a respiragdo em volume corrente, instabilidade da
capacidade residual funcional (CRF) e diminuicdo das trocas
gasosas ao nivel alveolo-capilar. Simultaneamente afecta a
propria estabilidade da parede, condicionando uma tendéncia
para a retrac¢do da parede tordcica e colapso das vias aéreas
de menor calibre, aumentando consequentemente o trabalho
respiratério. Estas diferencas implicam a reducdo do volume
pulmonar em repouso, a retengdo aérea na presenca de
doenca das pequenas vias aéreas e o aumento da desigualdade
da ventilacdo /perfusdo.O lactente e a crianca mais pequena
sdo, assim, particularmente susceptiveis a obstrucdo das vias
aéreas e a sibilancia durante os primeiros anos de vida.

A configuracdo da caixa tordcica do lactente constitui também
uma desvantagem na capacidade de aumentar a eficiéncia pul-
monar perante um aumento do referido trabalho. A posic¢ao
mais horizontal das costelas, em comparacido com a da crianga
mais velha e do adulto, e a sua constituicdo cartilaginosa com-
prometem o potencial para a expansdo tordcica que, desta
forma, € feita sobretudo a custa do diafragma. No entanto, tam-
bém a insercdo costal do diafragma na crianga pequena € mais
horizontalizada, condicionando menor pressdo de contrac¢@o
tendo como resultado uma menor expansao pulmonar. Em con-
junto com a complacéncia da parede toricica, estes aspectos
determinam redugdo da eficiéncia mecanica do aparelho respi-
ratério, com reducdo da capacidade adaptativa ao esforco *.
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2) Vias aéreas

A formacao precoce das vias aéreas € controlada por factores de
transcri¢do. A divisdo subsequente das vias aéreas € influenciada
por factores de crescimento produzidos pelo mesenquima e que
actuam nos receptores do epitélio. Existe um equilibrio entre os
estimulos que se exercem habitualmente através dos receptores da
tirosina quinase incluindo os factores de crescimento dos fibro-
blastos, factor de crescimento epidérmico, factor de crescimento
tipo-insulina e factor de crescimento derivado das plaquetas e os
inibidores com receptores da proteina serina/treonina quinase € a
familia de factores de crescimento transformador 3. Muitos des-
tes factores de crescimento sdo, eles proprios, controlados por fac-
tores de transcricio. Os vasos pulmonares formam-se no mesen-
quima sob a influéncia dos factores de crescimento provenientes
das células endodérmicas bem como alguns provenientes do pro-
prio mesenquima®'. Mais tarde, os vasos sanguineos controlam o
crescimento pulmonar particularmente a formagao alveolar ».

O crescimento pulmonar nos primeiros tempos de vida é “dis-
sindptico”, ou seja, existe um crescimento desproporcionado
entre o parénquima pulmonar e as vias aéreas. Enquanto as vias
de conducdo aérea estdo presentes na totalidade no momento
do nascimento aumentando apenas em tamanho ao longo do
crescimento, os alvéolos crescem em tamanho e numero.
Depois dos 2-3 anos de idade o crescimento parenquimatoso
deve-se essencialmente ao crescimento alveolar. E pois possi-
vel que a partir dessa altura as vias de conducdo aérea e os
espacos alveolares apresentem um crescimento isotropico *.

No seu desenvolvimento, as vias aéreas intrapulmonares sub-
dividem-se progressivamente dando lugar as divisdes bronqui-
cas lobares e segmentares. Por vezes esta divisao ¢ dicotdmica,
mas na maioria dos casos resulta em vias aéreas com calibre e
comprimentos diferentes. O niimero de divisdes entre o hilo e
a periferia varia entre uma média de 8 segmentos nos lobos
superiores € 24 nos segmentos maiores dos lobos inferiores.
Esta subdivisao traduz-se numa reducdo gradual do calibre das
vias aéreas: no adulto é de 1,8 cm na traqueia até 0,6 mm a
periferia, o que em conjunto com uma 4rea em corte transver-
sal respectivamente de 2,5 cm* e 180 cm’, assegura condi¢des
Optimas para o fluxo aéreo. De facto, na idade adulta por cada
geracdo de divisdo bronquica a partir da 16 a drea em corte
transversal_quase que duplica aproximando-se de 150 m* (ou
seja maior do que um campo de ténis) *.

O aumento em didmetro e comprimento da arvore bronquica
ao longo do 1° ano de vida resulta numa importante diminui-
¢ao da resisténcia das vias aéreas. Os lactentes sdo respirado-
res nasais preferenciais ou mesmo exclusivos, durante os pri-
meiros 6 meses de vida * e a resisténcia das vias aéreas supe-
riores constitui cerca de 50% da resisténcia total das vias
aéreas. A contribuicdo das vias de menor calibre é pequena,
ndo ultrapassando possivelmente 10% do total, ainda que
sugerida como sendo maior no lactente, do que na crianga mais
velha e no adulto *. Assim nesta “zona silenciosa” do pulmao
€ necessdrio que exista um compromisso muito extenso para
que a resisténcia das vias aéreas aumente significativamente *.

No lactente, a menor complacéncia das vias aéreas condicio-
nada pela cartilagem bronquica em forma de ferradura, pelos
mecanismos de fixacdo ao parénquima pulmonar e pelo volu-
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me e ténus do musculo liso da parede bronquica, determinam
uma maior tendéncia ao colapso das vias aéreas. Esta tendén-
cia é contrariada pelo aumento progressivo do mtsculo liso,
com o consequente aumento da reactividade bronquica *.
Dagqui resulta que, enquanto nos jovens adultos o volume resi-
dual (VR) é atingido quando os musculos respiratérios nao
conseguem comprimir mais o pulmao, nas criangas e nos adul-
tos mais velhos reflecte a paténcia das pequenas vias aéreas e
a duracdo do esforco respiratorio .

3) Parénquima pulmonar

O niimero de alvéolos existente na altura do nascimento, esti-
mado entre nenhum e 5x707, e a idade em que termina a alveo-
larizagdo (entre os 2 e os 20 anos) sdo controversos *. E no
entanto consensual que a formag@o alveolar se inicia as 36
semanas de gestacdo, que o recém-nascido de termo possui
apenas 15% da superficie alveolar do adulto e que grande
parte da multiplicagdo alveolar ocorre até por volta dos 6
meses estando praticamente completa até aos 2-3 anos de
idade *7. Efectivamente o pulmao € tinico na medida em que
cresce sem preencher completamente a sua fun¢do pds-natal
mas estd, nesta altura, pronto a funcionar .

A formagado de milhdes de alvéolos traduz um processo com-
plexo de divisdo e dobragem. Ap6s um crescimento pulmonar
muito rdpido ao longo do primeiro ano de vida, em que o
volume pulmonar passa de 25 ml as 30 semanas de gestacdo
para 250 ml no periodo de um ano, inicia-se um aumento
regular do pulmao, que duplica até cerca de 10 anos verifican-
do-se uma lentificacdo desse crescimento, embora se mante-
nha, até por volta dos 18 anos. Este aumento de volume da-se
sobretudo a custa do aumento do tamanho e da drea de super-
ficie alveolar *’. As consequéncias mais importantes deste
fenémeno sdo a melhoria das trocas gasosas e, possivelmente,
menor probabilidade de microatelectasias. O ritmo de cresci-
mento tem implicagdes fisiolgicas e a sua compreensao per-
mite perceber o efeito das lesdes precoces neo ou pds-natais
nas alteracdes pulmonares persistentes ao longo da vida .

Neste desenvolvimento, o género da crianca ndo € indiferente.
O volume e o nimero de alvéolos € superior nos rapazes do que
nas raparigas ao longo da vida, no entanto a funcdo ventilatéria
¢ inferior nos rapazes nos primeiros anos de vida, uma vez as
suas vias aéreas possuem menor calibre predispondo-os para
sibilancia. As raparigas possuem débitos expiratdrios superio-
res. O volume pulmonar estd também estreitamente relaciona-
do com o peso e comprimento da crianca ao nascer *.

O lactente tem mecanismos para ultrapassar parcialmente as des-
vantagens referidas. A capacidade para manter os volumes pul-
monares adequados ao longo do ciclo respiratdrio, particular-
mente na fase expiratéria € um requisito essencial a manutengao
das trocas gasosas e a sobrevivéncia ®. Durante a expiragdo pas-
siva (na auséncia de actividade muscular ou laringea), a capaci-
dade resisual funcional (FRC) € determinada pelo equilibrio
entre a parede tordcica e a recolha eldstica do pulmao, sendo o
volume resultante por vezes denominado de volume de equilibrio
elastico, nivel expiratdrio final (EEL) ou pressao positiva intrin-
seca no final da expiracdo (PEEP intrinseco). Nos lactentes, esta
expiragdo passiva resulta numa FRC muito baixa devido a gran-
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de complacéncia da parede tordcica que exerce uma reduzida
pressdo de distensao dirigida ao exterior. Nos primeiros tempos
de vida os lactentes apresentam, no entanto, capacidade de
modular o fluxo expiratdrio (com recurso a uma combinacdo de
actividade diafragmatica pés-inspiratdria e encerramento larin-
geo por estimulag@o vagal dos musculos laringeos adutores que
aumentam a resiténcia laringea durante a expiracdo, aumentando
a constante de tempo expiratdria) e o tempo expiratorio (por
aumento da frequéncia respiratdria e encurtamento do tempo
expiratério) de forma a inspirarem antes de ser atingido o volume
de equilibrio eldstico. Estes fendmenos t€ém como resultado um
aumento dinamico da FRC acima da determinada pelas proprie-
dades mecanicas passivas do seu aparelho respiratorio .

Todos estes aspectos t€m de ser levados em consideragao durante
a avalia¢@o da funcdo respiratéria do lactente. Deve, por exem-
plo, ter-se em conta que a patologia/obstrucao das vias dreas mais
periféricas mesmo que significativa pode ndo ter tradugdo nos
resultados da funcdo respiratdria, ou que a variabilidade do PEEP
intrinseco dificulta a medicéo dos volumes pulmonares, da meca-
nica expiratéria e dos fluxos expiratérios forgados, sendo neces-
sdria experiéncia e treino especifico no estudo funcional do lac-
tente para a correcta validagdo dos dados obtidos.

Testes funcionais respiratérios no lactente

O estudo funcional respiratério abaixo dos 2 anos de idade é
geralmente realizado com a crianga deitada em posi¢éo supina e
uma vez que ndo € possivel obter colaboracgio, a avaliacdo tem de
ser feita durante o sono calmo (altura em que o EEL estd mais
estavel), o que até ao més de vida geralmente é possivel apds
periodo de alimenta¢@o, mas depois dessa idade é habitualmente
feito com recurso a sedagdo com hidrato de cloral (50-100mg/kg).
Com as técnicas desenvolvidas até a actualidade é possivel a
avaliacdo dos volumes e débitos ventilatérios com recurso a
metodologias similares as utilizadas na crianca mais velha e
no adulto (Figura 1), a determinacdo das resisténcias das vias
aéreas, da mecanica passiva pulmonar e a avalia¢do da efi-
ciéncia da distribuicdo da ventilacdo e os indices de clearan-
ce pulmonar através de métodos de dilui¢do de gases inertes.

CVF

Ve

CPT VR

Figura — Volumes e capacidades pulmonares:

CPT - capacidade pulmonar toral; VC — volume corrente; CVF — capacidade
vital funcional; CRF — capacidade residual funcional; VR - volume residual

Pneumotacografo

O volume corrente pode ser avaliado com recurso a um espir6-
metro, mas € geralmente obtido pela integrac@o do sinal de fluxo
detectado por um pneumotacégrafo acoplado a mascara facial.

Saianda A et al — Estudo funcional do lactente

O pneumotacdgrafo € utilizado em diferentes técnicas de avalia-
cdo de funcdo respiratdria, nomeadamente durante a pletismo-
grafia e nas manobras de obteng¢do de fluxo expiratério forgado.

Pletismografia >

A avaliacdo pletismografica no lactente segue os mesmos
principios de outros grupos etarios e permite verificar os volu-
mes pulmonares em repouso e a resisténcia das vias aéreas
durante o ciclo respiratério, podendo ser muito til na discri-
minacdo entre doenca das vias aéreas centrais e periféricas.

Técnica de Oclusio da Via aérea ¥

Com a técnica de oclusdo periddica da via aérea no final da ins-
piracdo (ou seja, mantendo o pulmao com volume constante), a
crianga mantém um esforco respiratério contra uma valvula
ocluida, provocando compressdo e descompressdao do volume
de gds intratordcico. Sdo desta forma calculadas as capacidades
pulmonar total e CRFpjetism (isto €, o volume pulmonar em
repouso no final da expiragdo) relacionando as alteracdes resul-
tantes na pressdo alveolar (medida na libertacdo da oclusdo)
com as alteracdes no volume alveolar medido através das alte-
ragdes de pressdo registadas no interior do pletismégrafo.

A técnica de oclusdo da via aérea (oclusdo simples ou multi-
pla) também € utilizada para avaliagdo da mecanica respirato-
ria passiva (recolha eldstica, complacéncia do sistema respira-
torio e resisténcias das vias aéreas).

Estes métodos permitem a avaliacdo de volumes pulmonares e
débitos aéreos. A CRF € o tnico volume pulmonar estitico
directamente mensurdvel no lactente e na crianga que nao cola-
bora na avaliacdo funcional respiratéria. A sua determinacgdo
tem importancia na avaliacdo do desenvolvimento pulmonar na
crianca sauddvel e com doenca respiratdria e na interpretacao
dos parametros funcionais respiratorios dependentes do volu-
me, como a mecanica respiratdria passiva, os débitos ventilato-
rios for¢ados e os indices de eficiéncia da mistura de gases.

Débitos ventilatorios expiratorios forcados >

A espirometria inclui a avaliacdo dos volumes e débitos venti-
latérios expiratdrios for¢ados obtidos durante uma manobra de
inspiracdo forcada até a TLC seguida de uma expiragcdo tam-
bém forcada até ao volume residual. Esta manobra exige cola-
boragdo, impossivel de obter no lactente, pelo que foram desen-
volvidos métodos que mimetizam a espirometria e que seguem
os procedimentos de aquisicdo de resultados em sono tranqui-
lo, a maior parte das vezes induzido com recurso a sedag@o.

A compressdo toracica rapida (RTC) em lactentes utiliza um
colete insufldvel que se ajusta ao térax do lactente, para trans-
mitir uma pressao ajustavel, rdpida e eficientemente aplicada
na superficie do térax. O método de RTC permite a realizag@o
de uma manobra expiratéria forcada parcial, com obtencdo do
débito médximo ao nivel da capacidade residual funcional
(VmaxFRC). Adicionalmente, a forma da curva de débito-
volume sugere a presenga ou ndo de obstrucdo aérea.
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Dadas as limitagdes destas manobras expiratdrias parciais,
desenvolveu-se uma técnica que permite a avaliagdo de débi-
tos a volumes superiores ao volume corrente [manobra expi-
ratoria for¢ada a partir de volumes elevados (RV-RTC)]. Esta
manobra realiza-se com recurso a insuflagdes passivas com
pressdes entre 15 e 30cmH,0, usando uma fonte externa de
ar, para expandir o pulmao até a capacidade pulmonar total e
no final de uma insuflacdo € feita a compressao toraco-abdo-
minal para obter a expiracdo forcada.

Para obter estes resultados € necessdria a aplicacdo de uma mads-
cara facial bem ajustada e que faca um selo que impeca a fuga
aérea. Durante todos estes procedimentos a crianga deve estar
monitorizada com oximetro de pulso e deve estar disponivel
equipamento de reanimag@o e o pessoal envolvido nestas deter-
minac¢des deve possuir treino em reanimagao cardio-respiratdria.

Com esta metodologia obtém-se pardmetros espirométricos como
a capacidade vital for¢ada (FVC), volumes a tempos diversos
(FEVy) e débitos a diferentes niveis na VC (FEF,5 e FEF,5_75), tra-
duzindo medidas da fun¢@o das vias aéreas centrais e periféricas.

Esta metodologia que permite avaliar a funcdo respiratéria a
volumes elevados, tem demonstrado ser o método mais sensi-
vel na discriminag@o de altera¢des da fungdo respiratéria em
lactentes com doenca respiratéria e o que mais se assemelha a
espirometria for¢ada realizada em outras idades .

Debitémetro Ultrassonico >+

Recorrendo a um sensor ultrasénico durante uma manobra de
multiple breath washout (MBW) com fluxo de mistura de
gases inertes com diferentes pesos moleculares, p.ex. 4% SFq
e hélio, avalia a capacidade residual funcional (FRC ), € O
indice de clearance pulmonar, que traduz a homogeneidade
da distribuicdo da ventilagdo em volume corrente, ou a sua
auséncia. Este método requere um pneumotacégrafo e um
analisador de gases, acoplados a uma mascara facial que fique
bem ajustada a face do lactente. O sensor permite medir o
fluxo a partir da velocidade de pulsos ultrasénicos, que atra-
vessam um fluxo de gds, emitidos entre 2 transductores. O
tempo absoluto de transito ¢ um indicador da massa molar do
fluxo de gés, podendo, por isso, detectar alteragdes na concen-
tracdo de um gés inerte como o SFg.

A técnica de MBW tem 2 fases: fase de entrada do gés até atin-
gir o equilibrio de concentragdes entre o gds inalado e o gas
diluido nas vias aéreas e a fase de lavagem total do gés inerte,
em que € desligada a fonte de gds e a crianca respira o ar
ambiente até que a concentracdo de gds no ar expirado seja
inferior a 0,1%. A CFR s € calculada sabendo o volume do
gds inerte washed in/ out e as suas concentragdes inicial e final.

Assim existem diferencas dbvias entre a avaliacdo da FRC por
pletismografia (FRCpjetism), que inclui o volume que fica retido
quando ha encerramento da via aérea e que nao contribui para o
volume corrente e a avaliagdo da FRC por diluicdo de gases
(FRCjras) que sO permite determinar o volume de gds intrato-
rdcico que comunica com a via aérea aberta. Na crianga sauda-
vel, estas duas avaliacdes sdo semelhantes, mas na presenga de
obstrugdo das vias aéreas o volume de gés retido pode ser infe-
rido subtraindo os valores de FRCyjgras de FRCjegism-
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Os indices de in-homogeneidade da ventilagdo sdo calculados
a partir da fase da manobra e a sua determinagdo permite ava-
liar a eficdcia com que o ar inspirado se mistura com o ar
“residente” nos pulmdes. A crianga sauddvel tem algum grau
de in-homogeneidade da ventilagdo, desigualdade da distri-
bui¢do e da mistura de ar nos pulmdes como consequéncia de
diferencas inter- e intra-regionais da ventilacdo. A presenca de
doenca nas vias dreas, predominantemente periféricas, e no
parénquima podem exacerbar estas diferencas.

Esta técnica permite a medicdo dos volumes pulmonares a
cabeceira do doente em respirag¢do espontanea e sem sedagdo.

No entanto, apesar das promissoras capacidades destes equi-
pamentos, até a data ainda ndo hd estandardizacio da técnica
e ndo foi possivel estabelecer consenso sobre que parametros
devem ser reportados.

Tomografia de Impedancia Eléctrica **

Esta técnica visa avaliar a homogeneidade regional funcional
através das diferencas de condutancia eléctrica dos diferentes
tecidos bioldgicos. Sao aplicadas correntes eléctricas de alta
frequéncia e baixa amplitude entre diferentes pontos do térax e
medidos os potenciais entre vdrios pares de eléctrodos disper-
sos em torno do térax. Sdo assim obtidos valores impedancia
que depois permitem a reconstru¢do da imagem tomografica.
Tém sido propostos varios métodos de construcio da imagem e
a metodologia analitica ainda estd em desenvolvimento.

Aplicabilidade clinica

O EFR do lactente tem aplicac@o ndo s6 em investigacdo, mas
também na clinica individual embora neste caso com algumas
limitacdes, principalmente pela relativa invasibilidade e
necessidade de sedagd@o e a inexisténcia de largas séries que
permitam valores de referéncia robustos na comparacdo dos
resultados. No Quadro identificam-se as possiveis aplicacdes

Quadro - Aplicabilidade do EFR do lactente

Investigagdo Aplicagao Clinica Individual

* Determinantes precoces
da Doencga Respiratoria
(exposicao ao tabaco, poluigéo,
prematuridade, ventilagdo,
oxigenoterapia)

* Reconhecimento precoce
da doencga
(fibrose quistica, efeitos da doenga
neuromuscular, displasia
broncopulmonar, prematuridade)

Determinantes da Fungéo + |dentificagdo da lesao

Respiratéria iatrogénica
(crescimento somatico, idade, (modo de ventilagao,
maturidade, género, etnia, oxigenoterapia)

histéria familiar de atopia)

+ Eficacia do tratamento
(broncodilatadores, corticoterapia,
procedimentos cirlrgicos na via
aérea superior)

Avaliagao de intervengoes
terapéuticas

(surfactante, corticoides,
broncodilatadores, modo de
suporte ventilatorio, cirurgia, etc)

Adaptado de referéncia 26
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destes estudos. Duma forma geral pode dizer-se que o inte-
resse de estudar a funcdo ventilatéria consiste em determinar
se ela é normal ou patoldgica, se a anomalia € restritiva ou
obstrutiva, até que ponto a alteragcdo da funcdo € reversivel, a
possibilidade de monitorizagdo longitudinal destas alteracdes
no decurso da doenga e a verificagdo dos resultados de inter-
vencdes terapéuticas efectuadas.

1) Avaliacao funcional respiratéria e Prematuridade

Estudos da fungdo respiratéria em lactentes nascidos prematu-
ramente permitiram verificar que, quer estes tenham sido con-
siderados sauddveis (sem complicagdes respiratdrias ou com
suporte ventilatério minimo), quer tenham displasia broncho-
pulmonar, apresentam alteracdes na fung@o respiratéria. Nos
primeiros provavelmente por interrup¢do do normal cresci-
mento e alveolarizacdo pulmonares; nos segundos, para além
destes factores, por agressdo directa pelo suporte ventilatério e
pelos radicais livres de oxigénio. Hislop er al **** demonstra-
ram que estas agressdes resultam numa diminui¢do da for-
magdo alveolar e numa estrutura anormal, num aumento do
musculo liso das vias aéreas e, consequentemente, da hiper-
reactividade bronquica. Frequentemente estas criancas desen-
volvem hipertensdo pulmonar parcialmente associada a uma
perturbacdo do normal desenvolvimento capilar na regido
alveolar *'. Foi também demonstrado que a etnia e o género
influenciam estas alteracdes *.

A variabilidade das formas de expressdo da displasia bronco-
pulmonar ao longo dos anos, consequentes das diferentes
abordagens e intervencdes e da conquista da sobrevivéncia de
recém-nascidos com idades gestacionais cada vez menores,
determina alguma imprecisao na interpretacio dos resultados,
a serem ultrapassados por estudos longitudinais como o
EPIcure2®, actualmente em curso no Reino Unido. Noutros
paises, nomeadamente em Portugal, também teria todo o
interesse conhecer as caracteristicas e especificidades dos
recém-nascidos prematuros e consequéncias de estratégias de
intervencao utilizadas.

Embora alguns estudos tenham demonstrado melhoria dos
sintomas respiratdrios e da funcdo pulmonar até a adolescén-
cia, existe evidéncia crescente da persisténcia de alteracdes
até a idade adulta, nomeadamente, estudos de fungdo respi-
ratéria efectuados em adolescentes e adultos jovens que tive-
ram displasia broncopulmonar associada a prematuridade
demonstram reducdo dos débitos aéreos, retencdo aérea e
diminuicao da tolerancia ao esforgo *-*'.

2) Avaliacio de obstrucfo das vias aéreas: sibilancia
recorrente, bronquiolite obliterante

O estudo da funcdo respiratoria do lactente permitiu verificar
que a detec¢do de alteragdes compativeis com modificacdo da
geometria das vias aéreas ou da tonicidade aérea, juntamente
com factores de risco como predisposi¢do genética para asma *
e o tabagismo passivo * permitem predizer o aparecimento de
sibilancia no 1° ano de vida. Estes sdo, por isso, factores de
risco a ter em conta na avaliacdo destas criangas. O EFR tem

Saianda A et al — Estudo funcional do lactente

também papel fundamental na avaliacdo da eficacia terapéutica
e, logo, na estratégia de seguimento clinico.

3) Deteccao Precoce de compromisso funcional e
Monitoriza¢io na Fibrose Quistica

Virios grupos independentes demonstraram uma diminui¢do
da fun¢@o pulmonar em criangas com fibrose quistica e uma
associagdo significativa com a inflamacao e/ ou infecc¢@o, ndo
sendo ainda claro se a fun¢@o pulmonar estd diminuida na fase
pré-sintomdtica da doenca (criangas com diagndstico através
do rastreio precoce). A relevancia clinica dos achados no lac-
tente estd ainda em estudo e depende da capacidade de predi-
zerem a taxa subsequente de declinio da funcao respiratoria, a
frequéncia das exacerbacgdes e a qualidade de vida, a forma
como se altera a estrutura pulmonar e a fisiopatologia subja-
cente em termos de infeccdo e inflamacdo. Embora estudos
recentes apontem para que haja de facto uma relacdo entre a
diminuicdo da fun¢io pulmonar neste grupo etario e em idade
escolar e também com alteracdes estruturais, sdo necessarios
mais dados para que estas questdes sejam esclarecidas.*

No Futuro

O desenvolvimento constante das técnicas usadas para deter-
minacdo da fungao respiratdria do lactente, a sua estandardi-
zacdo e a obtencdo de dados de referéncia, permitirdo um
conhecimento mais aprofundados das questdes referidas.
Inclusivamente talvez permitam, no futuro que se espera a
curto prazo, o reconhecimento a cabeceira do doente - prema-
turo ou lactente de termo gravemente doente e com necessi-
dade de suporte ventilatério — detectar fendmenos de sub- ou
sobre-distencdo pulmonar que podem constituir informacao
valiosa no tratamento individual da crianga, prevenindo maior
deterioracdo clinica e contribuindo para a diminui¢do da mor-
bilidade e da mortalidade.

Conclusao

A avaliacdo longitudinal da fun¢@o respiratéria é fundamental
na compreensdo da fisiologia respiratdria e na avaliacdo cli-
nica. Nos ultimos anos o desenvolvimento e comercializaciao
de equipamentos e a estandardizacdo de metodologia de ava-
liacdo vieram democratizar estes estudos e tornd-los exequi-
veis em todos os grupos etdrios e em diversos ambientes de
trabalho. De forma seleccionada, a avaliagdo longitudinal da
funcdo respiratéria poderd constituir-se como uma medida
relevante de avaliagc@o de resultados de intervengdes e contri-
buir para a melhoria dos cuidados de satde.
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Resumo: As doencas do ciclo da ureia sdo o resultado do défice
enzimatico de uma das enzimas que compdem a via metabdlica
de excrec¢ao do azoto. Com a excep¢ao do défice na transcar-
bamilase da ornitina, que estd ligado ao cromossoma X, todas
as doencas sfo autossémicas recessivas. A apresentagdo clinica
destas doengas pode ocorrer no periodo neonatal, durante a
infancia ou mesmo na adolescéncia ou idade adulta. A hipera-
moniemia, as alteragdes urindrias e plasmaticas dos amino4ci-
dos e 4cidos organicos, constituem os principais marcadores
bioquimicos das doengas do ciclo da ureia. O tratamento nutri-
cional baseia-se na implementacdo de uma dieta restrita em
proteina natural e suplementada com uma mistura de amino-
acidos essenciais. O aporte proteico tem de ser constantemente
ajustado em fun¢@o do controlo metabdlico, da avaliag@o antro-
pométrica e da medicacdo usada para explorar as vias alternati-
vas de excre¢do do azoto. A monitorizacdo do estado nutricio-
nal assume uma importincia crucial no seguimento destes
doentes, de modo a melhor aferir as suas reais necessidades,
prevenindo a insuficiéncia proteica, a qual poderd afectar nega-
tivamente o crescimento e desenvolvimento.

Palavras-chave: Doengas do ciclo da ureia, aménia, hipera-
moniemia, dieta hipoproteica, tratamento nutricional, avalia-
¢do do estado nutricional.
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Consensus for the nutritional treatment of Urea
Cycle Disorders

Abstract: The urea cycle disorders result from several enzy-
matic deficiencies on the nitrogen excretion metabolic path-
way. All the diseases have autosomal recessive inheritance
with the exception of ornithine transcarbamoylase deficiency,
which is X-linked. The clinical presentation may develop in
the neonatal period, during infancy, or even during adoles-
cence or adulthood. The main biochemical markers of urea

cycle disorders are the hyperammonaemia and the abnormal
blood and urinary concentrations of amino acids and organic
acids. The nutritional treatment is based on a low natural pro-
tein diet, supplemented with an essential amino acid mixture.
The protein ingestion must be rigorously established accor-
ding to the metabolic control, anthropometric evaluation and
pharmacological therapy used for the alternative pathways for
nitrogen excretion. Monitoring the nutritional status will be
crucial in the management of these diseases in order to better
characterize the nutritional needs, preventing states of protein
insufficiency which may affect growth and development.

Key-words: Urea cycle disorders, ammonia, hyperammonae-
mia, low protein diet, nutritional treatment, nutritional status
assessment.
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Definicao

Nos organismos ureotélicos, o ciclo da ureia constitui a via meta-
bdlica responsavel pela excrecdo do azoto'. Na sua forma comple-
ta, o ciclo apenas existe no figado, sendo composto classicamente
por seis enzimas: sintase do N-acetilglutamato (NAGS), sintetase
I do carbamilfosfato (CPS), transcarbamilase da ornitina (OTC),
sintetase do argininossuccinato (ASS), liase do argininossuccina-
to (ASL) e arginase (ARG)'?. As trés primeiras sdo mitocondriais
enquanto as restantes sdo citosdlicas (Quadro I)**. Todavia, ha
ainda a considerar a enzima sintetase da glutamina (SG) e o trans-
portador mitocondrial aspartato-glutamato (citrina)'.

As doengas do ciclo da ureia (DCU) foram descritas pela
primeira vez na década de 60 do século passado’, sendo cau-
sadas pelo défice de uma das enzimas referidas e caracteri-
zando-se pela triada: encefalopatia, alcalose respiratéria e
hiperamoniemia’. Incluem o défice em NAGS, o défice em
CPS, o défice em OTC, o défice em ASS (citrulinemia), o
défice em ASL (aciduria argininossuccinica) e o défice em
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Quadro | - Enzimas do ciclo da ureia.

Rocha JC et al — Consenso nutricional das DCU

Enzimas mitocondriais

Enzimas citoplasmaticas

(NAGS) Sintase do N-acetilglutamato [MIM: 237310]

(CPS) Sintetase do carbamoilfosfato [MIM: 237300]

(OTC) Transcarbamilase da ornitina [MIM: 311250]

(ASS) Sintetase do argininossuccinato [MIM: 215700]

(AL) Liase do argininossuccinato [MIM: 207900]

(ARG) Arginase [MIM: 107830]

Adaptado de Nassogne et al, 2005°.

ARG (hiperargininemia). Recentemente foram também des-
critos casos de défice em SG°® bem como em citrina’®.

Genética

As DCU tém transmiss@o autossdmica recessiva, excepto o
défice em OTC cuja transmissdo se encontra ligada ao cro-
mossoma X''°. Este défice pode, contudo, afectar ambos
os sexos', sendo a doenca mais frequente dentro das
DCU*". Apés o diagndstico é importante completar a
histéria familiar para detectar portadores da muta¢do, ou
alternativamente, proceder a realizacdo do teste do alopu-
rinol'. O risco de hiperamoniemia, associado aos testes de
sobrecarga com alanina ou proteina, parece ndo ser muito
elevado, embora a fiabilidade e especificidade destes testes
sejam discutiveis"'”>. Os genes que codificam todas as enzi-
mas do ciclo da ureia jd foram mapeados, isolados e exaus-
tivamente caracterizados'. Até ao momento, ja foram
descritas diversas mutacdes causadoras de DCU'. A
incidéncia global de todas as DCU parece variar entre
1:8200%" e 1:30000", sendo as incidéncias especificas, as
descritas no quadro IT°.

Quadro Il - Incidéncias especificas de algumas doencgas do ciclo da
ureia.

Doenga Incidéncia

Défice em NAGS [MIM: 237310] *n.d.

Défice em CPS [MIM: 237300] 1:62000
Défice em OTC [MIM: 311250] 1:14000
Défice em ASS [MIM: 215700] 1:57000
Défice em ASL [MIM: 207900] 1:70000
Défice em ARG [MIM: 107830] 1:363000

Adaptado de Brusilow e Maestri, 1996°

*n.d. - ndo disponivel; NAGS - Sintase do N-acetilglutamato; CPS - Sintetase
do carbamoilfosfato; OTC - Transcarbamilase da ornitina; ASS - Sintetase do
argininossuccinato; AL - Liase do argininossuccinato; ARG - Arginase.

176

Metabolismo

A ureia € hidrossolivel, constituindo uma forma pouco téxica
de eliminar o azoto, contrariamente aos seus precursores, par-
ticularmente a amoénia, cuja toxicidade € elevada’. Em cada
ciclo, por cada duas moles de amonia, é excretada uma mole
de ureia com um gasto energético de trés moles de ATP*. Cada
molécula de ureia contém dois dtomos de azoto, um prove-
niente da aménia e outro do aspartato'. Para além da pro-
ducdo da ureia, o ciclo tem ainda como objectivo a sintese de
arginina®.

A glutamina e o glutamato sao as principais fontes de amoénia.
Esta € primeiramente convertida em fosfato de carbamoil
através da CPS, a qual necessita de um activador alostérico, o
N-acetilglutamato. Este dltimo resulta da condensagdo de
acetil-CoA e glutamato, numa reacg¢do catalisada pela NAGS.
Por ac¢do da OTC, o fosfato de carbamoil entdo formado con-
densa-se com a ornitina originando citrulina que, por ac¢do da
ASS, se combina com o aspartato de modo a originar argini-
nossuccinato. Este €, em seguida, hidrolisado a arginina e
fumarato, por accdo da ASL. O passo final do ciclo diz res-
peito a clivagem da arginina pela ARG, libertando ureia e
regenerando a ornitina (Figura 1)'.

A concentra¢do plasmdtica de amdnia varia em fungdo do
défice enzimdtico especifico, bem como da actividade resi-
dual da enzima envolvida, da ingestdo proteica e da taxa de
catabolismo endégeno que poderd estar aumentada na infec-
cdo, febre ou outras causas de stress metabélico'. A toxicidade
da amoénia € mais significativa para o cérebro, particularmente
se este estd em fase de desenvolvimento®. A patofisiologia da
exposi¢do a amonia parece relacionar-se com a interferéncia
no metabolismo energético, nas vias e sistemas dos amino-
acidos e neurotransmissores, na sintese de 6xido nitrico, no
stress oxidativo, na permeabilidade mitocondrial e nas vias de
transducdo do sinal*'*'*. Em consequéncia podera verificar-se
atrofia cortical, dilatacdo ventricular e desmielinizagdo, alte-
racdes cognitivas, convulsdes e tetraparesia’. Por outro lado, a
acumulacdo de glutamina pode acarretar aumento da osmola-
ridade, contribuindo para a tumefac¢ao celular e edema cere-
bral''¢. Serd de esperar uma elevacdo das concentracdes dos
aminoacidos a montante do defeito enzimatico, bem como um
possivel défice dos metabolitos que seriam produzidos a
jusante'. Paralelamente, poderd acumular-se alanina, bem
como verificar-se ampla excre¢@o urindria de 4cido orético e
oritidina, sempre que o défice enzimdtico € distal a formacao
de fosfato de carbamoil'.
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Apresentacio clinica e evolugio

As DCU podem apresentar-se em qualquer idade, embora o
periodo neonatal, a infincia e a puberdade sejam os periodos
mais comuns, onde o stress metabdlico e a infec¢do podem
precipitar situagdes de catabolismo proteico'. Os padrdes de
apresentacdo clinica sdo semelhantes em todas as doengas,
excepto nos défices em ARG, SG e citrina'.

SG —_— MITOCONDRIA

NH,'

NAGS
Glutamato — N-acetil-L-Glutamato

|e

Asy T Aspartato
l TAG I HCO; + NH, — Fosfato de carbamoil
Gl Gl
[ l oTC
Ornitina Citrulina
CITOPLASMA
Ornitina Citrulina

Aspartato

ARG ASS
UREIA ‘—]
ASL

Arginina 0—1— Argininossuccinato
Fumarato
Figura 1 — Ciclo da ureia.

Adaptado de Leonard JV, 2006'.

NAGS - Sintase do N-acetilglutamato; CPS - Sintetase do carbamoilfosfato;
OTC - Transcarbamilase da ornitina; ASS - Sintetase do argininossuccinato;
ASL - Liase do argininossuccinato; ARG - Arginase; SG - sintetase da gluta-
mina; TAG - transportador aspartato-glutamato.

Apresentacio neonatal

A maioria dos recém-nascidos tem, aquando do nascimento,
peso normal apresentando-se assintomadtico'. Todavia, apds
algum tempo, que pode nem chegar a 24 horas, iniciam sin-
tomas de dificuldades de alimentac@o, com recusa alimentar,
vémitos, sonoléncia, alteragdes da consciéncia, letargia, irri-
tabilidade e taquipneia'®'®'s. Esta inespecificidade de sinto-
mas pode sugerir o diagndstico de sépsis'. A alcalose respira-
téria moderada pode constituir um dado chave para o diagnés-
tico. Observa-se depois rdpida deterioracdo neuroldgica, per-
ceptivel por alteracdes do ténus, perda de reflexos, instabili-
dade vasomotora, apneia, perda da capacidade de termo-regu-
lacdo e convulsdes'*'*. Cerca de 50% dos doentes com
hiperamoniemia grave desenvolvem estes estados convulsi-
vos'. A alcalose respiratdria, muito associada ao edema cere-
bral', constitui uma das principais diferencas, comparativa-
mente as aciddrias organicas onde ha lugar a acidose meta-
bdlica, excepto se nestas a hiperamoniemia for significativa.
Como principais complica¢des, podem surgir hemorragias
pulmonares e cerebrais, sequelas neuroldgicas e morte. Parti-
cularmente no défice em OTC, os rapazes tendem a apresen-
tar formas mais graves da doenca, enquanto as meninas hete-
rozigéticas sdo portadoras de formas mais suaves™.

O dado laboratorial mais relevante é a hiperamoniemia'®,
normalmente severa e podendo ser superior a 200 yM.
Considera-se hiperamoniemia no recém-nascido sempre que
se verifica aménia plasmadtica superior a 80 yM, enquanto
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que, nos lactentes com idade superior a 28 dias, a hipera-
moniemia é considerada com amoénia superior a 50 M. Nos
recém-nascidos sem patologia, a aménia plasmadtica € infe-
rior a 50 M, embora possa aumentar em fun¢do da ingestdo
proteica, da dificuldade de realizacdo da puncdo venosa ou
de uma amostra de sangue com hemdlise'. Em criangas nor-
mais com sépsis ou asfixia perinatal, as concentra¢des de
aménia plasmadtica podem ascender até 180 pM°. Uma vez
que a amonia pode subir rapidamente, se a primeira colheita
der apenas elevagdes discretas, deverd repetir-se o dosea-
mento’. Uma vez que o tecido cerebral ndo possui as enzi-
mas CPS e OTC, este ndo € capaz de se libertar da amdnia
na forma de ureia. Assim, a amoénia em excesso dard origem
a glutamina por ac¢do da SG". A elevacdo da concentracio
de glutamina acarretard aumento da osmolalidade, podendo
resultar em edema cerebral””. Os défices em CPS e em OTC
sdo aqueles em que o risco de afectagdo neuroldgica aguda
parece ser maior'®.

Apresentacio durante a infancia

Numa apresentacdo durante a infancia, o quadro clinico reve-
la normalmente anorexia, vémitos, letargia, md progressao
estaturo-ponderal, atraso de desenvolvimento psicomotor,
irritabilidade e alteragdes de comportamento. Paralelamente,
pode também estar presente hepatomegalia. Nestas circuns-
tancias, este quadro é muitas vezes interpretado erradamente
como refluxo gastro-esofdgico, intolerancia as proteinas do
leite de vaca, alergia alimentar ou hepatite. E por este motivo
que por vezes o diagnéstico de DCU sé surge com a insta-
lacdo de uma crise encefalopdtica, associada a alteracdes de
consciéncia e sinais neurolégicos'.

Crianca, adolescente e adulto

Nestas faixas etdrias, o espectro da apresentagdo clinica reve-
la mais frequentemente sinais neuroldgicos notérios'. Esta
doenga neuroldgica pode assumir um cardcter crénico, asso-
ciada a dificuldades de aprendizagem, atraso mental, convul-
soes e ataxia, podendo agravar-se durante intercorréncias
infecciosas'. Por outro lado, pode manifestar-se por episédios
agudos de encefalopatia metabdlica precipitados por
infec¢do, cirurgia, anestesia ou catabolismo proteico'”,
devendo ter-se especial cuidado no puerpério; contudo nem
sempre o factor causal € identificavel'. Muitas vezes podem
ser apenas doentes agitados e irritados, letdrgicos, com
anorexia, vémitos, md progressdo ponderal, alteracdes de
comportamento associados ou ndo a ataxia. A hepatomegalia
pode estar presente, particularmente no défice em ASL'. Os
doentes podem recuperar totalmente deste episédio inau-
gural, ou perpetuar algumas sequelas neuroldgicas. Se ndo
tratados, a deteriorag@o intensifica-se, podendo os doentes
evoluir para coma e morte, geralmente por edema cerebral'.
Mesmo em adultos, sempre que se constate uma encefalo-
patia aguda, dever-se-4 ponderar sempre uma DCU como
possibilidade de diagndstico®, prevenindo assim os efeitos
prejudiciais secunddrios resultantes do edema cerebral e do
aumento da pressdo intracraniana’. A histéria alimentar
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destes doentes pode por vezes demonstrar uma tendéncia
para a aversao a alimentos ricos em proteina ou para a pratica
voluntéria do vegetarianismo'*'.

De todas as DCU, a hiperargininemia € a que apresenta carac-
teristicas mais particulares®. Assim, para além dos aspectos
genéricos comuns as DCU, estes doentes podem manifestar
uma diplegia/tetraplegia espdstica progressiva, associada a
convulsdes, regressao de desenvolvimento, atraso de cresci-
mento’"'¢ e distonia, podendo ser confundido o quadro com
paralisia cerebral. Raramente apresentam hiperamoniemia
sintomatica’, pelo menos tdo marcada como nos anteriores
défices enzimadticos'®**, mas podem raramente apresentar-se
com encefalopatia aguda; a acumulacdo de arginina e dos seus
derivados guanidinicos poderdo causar efeitos neurotdxi-
cos™?. A apresentacdo da doenca raramente ocorre no perio-
do neonatal, constatando-se os primeiros sintomas entre os 2
e 0s 4 anos de idade™.

Nos défices de SG e citrina, a apresentagdo clinica e evo-
lucdo dos doentes é diferente da referida para as doencas
anteriores. Assim, no défice em SG, a apresenta¢ido neona-
tal manifesta-se com convulsdes, traduzindo um impacto
neurolégico devastador, com doenga sistémica, podendo
revelar-se fatal®. A glutamina constitui uma importante
fonte de energia, estando envolvida na proliferagdo celular,
na inibi¢do da apoptose e na sinaliza¢do celular. Sdo de
esperar nestes doentes malformagdes cerebrais significa-
tivas com alteragdes na substincia branca®. A hipera-
moniemia é normalmente moderada, verificando-se con-
centracdes de glutamina muito baixas no plasma, urina e
liquido cefalo-raquidiano'. J4 no défice em citrina, veri-
fica-se uma deficiéncia mitocondrial de aspartato', mani-
festando-se como doenga hepdtica no periodo neonatal ou
com sintomas tipicos de hiperamoniemia quando a apre-
sentagdo clinica ocorre na idade adulta’. Trata-se de uma
doenca dificil de distinguir de outras doengas hepdticas
dada a inconsisténcia das alteracdes do perfil de amino-
dcidos no plasma, embora deva ser equacionada sempre
que se verifique no periodo neonatal, colestase intrahe-
patica, esteatose ou cirrose®. Por vezes, o rastreio neonatal
pode revelar aumento da concentracio plasmatica de citru-
lina, justificando a designag¢do igualmente usada de
citrulinemia tipo II*. Nesta patologia poderdo também
encontrar-se substancias redutoras na urina bem como veri-
ficar-se hipergalactosemia.

O progndstico neuroldgico nas DCU dependerd de diversos
factores. Entre eles destacamos a idade de diagndstico, a
amplitude do défice enzimdtico, o momento de inicio do
tratamento dietético, bem como o nimero, a duragdo e a
severidade dos episddios de hiperamoniemia®. A extensdo e
profundidade das lesdes vao depender do grau de maturacio
do cérebro, bem como da magnitude e duragdo da exposicio
a amonia>'®. A dura¢do do coma hiperamoniémico antes do
inicio do tratamento ¢ mesmo o principal factor determi-
nante da sobrevida e do prognéstico. Embora o valor predi-
tivo de alguns destes factores seja incerto”, serd de esperar
um pior progndstico nos doentes com apresentacdo neonatal
e hiperamoniemia sintomdtica'. A irreversibilidade dos
danos associa-se a uma hiperamoniemia prolongada e/ou
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quando a amonia atinja valores entre 200 e 500 M durante os
dois primeiros anos de vida®.

Diagnostico

O médico poderd suspeitar de uma DCU tendo por base os
dados da clinica, embora apenas os dados laboratoriais pos-
sam confirmar o diagndstico'. O marcador bioquimico mais
importante € a concentragdo da amoénia no plasma'. Os
doentes podem apresentar concentracdes de amoénia que
superem 150 yM, podendo mesmo chegar a valores entre
500 e 1500 pM, ou mesmo superiores'. Os doentes com
apresentacdo neonatal tém frequentemente concentragdes
plasmadticas de amoénia superiores a 200 M, devendo, nes-
sas circunstancias, seguir-se uma investigacdo urgente e
cuidadosa, iniciando-se pela repeticdo do seu doseamento
em condi¢des correctas'. Paralelamente, deverd realizar-se
uma gasimetria, com cédlculo do anido GAP, e proceder ao
doseamento da glicemia, electrélitos séricos, ureia e creati-
nina'. Deverdo igualmente realizar-se testes de funcéo hepa-
tica e do estudo da coagulacdo'. O padrao dos aminodcidos
no plasma pode ser diagndstico para os défices em ASS,
ASL, SG e ARG. A presenca de concentragdes muito baixas
de citrulina é normalmente sugestiva de um défice mitocon-
drial (Figura 1). Em doentes com hiperamoniemia & fre-
quente encontrar niveis plasmaticos elevados de glutamina
(excepto no défice da SG), glutamato e alanina'. E igual-
mente essencial a determinacfo urindria de aminodcidos,
acidos organicos e dcido ordtico'. A elevacdo do acido oré-
tico urindrio, acompanhada de aumento das concentracdes
de glutamina e alanina, constituird uma forte sugestdo de
deficiéncia em OTC'. A determinacdo das concentragdes
plasmaticas de carnitina livre e de acilcarnitinas é impor-
tante', podendo a primeira estar reduzida'®.

A confirmagdo do diagndstico poderd ser feita por avaliacdo
da actividade enzimadtica ou através do estudo molecular'.
Actualmente, o Programa Nacional de Diagnéstico Precoce
prevé o rastreio neonatal da citrulinemia, aciduria arginino-
succinica e hiperargininemia. O diagnéstico pré-natal € pos-
sivel em todas as DCU, desde que conhecida a mutagdo em
causa'.

Tratamento

Principios gerais do tratamento

As DCU sio a primeira causa de hiperamoniemia no periodo
neonatal. A inexisténcia de um mecanismo secunddrio efi-
ciente para a excre¢do da amonia justifica a rdpida deterio-
racdo clinica destes doentes. Assim, o tratamento na fase
aguda tem de ser iniciado mal surja a suspeita de DCU,
mesmo antes da obtencdo de quaisquer outros resultados da
investigagcao'’.

Os grandes objectivos do tratamento sao a correc¢do dos para-
metros bioquimicos, nomeadamente manter a amonia e a gluta-
mina o mais préximo possivel do normal''*'°, a par de um
fornecimento energético, de proteina, aminodcidos essenciais e
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outros nutrientes, de modo a satisfazer as necessidades nutri-
cionais' e permitindo optimizar o desenvolvimento mental,
neuroldgico e fisico do doente*. A abordagem geral do trata-
mento traduz-se numa dieta hipoproteica, suplementada com
uma mistura de aminodcidos, repondo-se os nutrientes em
falta'*'**. Paralelamente, o uso das drogas depuradoras da
amonia serd fundamental de acordo com a condi¢@o clinica. A
implementa¢do de uma dieta hipoproteica justifica-se pelo
facto da producdo e excrecdo fisiologicas de ureia aumentarem
linearmente com a ingestdo proteica**. Como tal, reduzindo o
aporte proteico, iremos reduzir também a acumulacdo de glu-
tamina, alanina e aménia®'. No entanto, mesmo com um aporte
minimo de proteina para assegurar o crescimento e manutengao
do organismo, sera sempre de esperar algum fluxo sobre o ciclo
da ureia, devido a constante sintese e degradacdo de protei-
nas**. Em continuidade, serd igualmente importante supervi-
sionar o aporte energético, de modo a prevenir o catabolismo
enddgeno que aumentard o risco de descompensagdo®'*. A mis-
tura de aminodcidos, rica em aminodacidos de cadeia ramifi-
cada, é importante para assegurar uma ingestdo adequada de
aminodcidos essenciais e condicionalmente essenciais™.

No défice em citrina, e contrariamente as outras DCU, o
aumento do aporte glicidico acarreta aumento da aménia, com
rdpida deterioracdo podendo mesmo conduzir a morte®. Cha-
ma-se a atencdo para o facto do tratamento nutricional desta
forma de DCU depender fundamentalmente de uma dieta
restrita em glicidos e rica em proteina®-.

Recomendacoes nutricionais

A tolerancia as proteinas € varidvel, dependendo de factores
como a idade, crescimento, actividade residual da enzima em
questdo e do défice envolvido'. Apés a estabilizagdo do con-
trolo metabdlico serd necessdrio manter nos lactentes um
aporte proteico total entre 1.8 a 2.0 gkg'.dia', ou mesmo
superior, nas fases de crescimento rdpido'. Como aporte pro-
teico total entende-se a soma da proteina natural e do equiva-
lente proteico proveniente da mistura de aminodcidos.
Durante a idade pré-escolar, esta ingestdo proteica normal-
mente baixa para 1.2 a 1.5 gkg'.dia”, sendo ainda mais baixa
no final da infancia (0.8-1 g.kg'.dia')'. Apds a puberdade, a
quantidade de proteina natural poderd, em alguns casos, ser
mesmo inferior a 0.5 g.kg'.dia''. Nas formas mais severas da
doenga pode ndo ser possivel atingir um controlo metabdlico
satisfatério apenas com a restricdo proteica. Neste caso, algu-
ma proteina natural pode ser substituida por uma mistura de
aminodcidos essenciais, administrada em funcio do teor de
aminodcidos e numa quantidade até 0.7 gkg'.dia''®. Esta
mistura poderd representar cerca de 25 a 50% da ingestao pro-
teica total didria®*. A sua importancia reside no facto de, ao
ser limitada em aminodcidos ndo essenciais, obrigar o orga-
nismo a sintetiza-los, utilizando assim o azoto em excesso
acumulado devido a doenga®'.

Como orientagdo sugere-se a consulta das recomendacdes
nutricionais referidas no Quadro I1I*. Em condi¢cdes normais,
o aporte hidrico deverd ser mantido de modo a garantir um
aporte de 1 mL por Kcal***, embora com algum cuidado, dado
o risco de edema cerebral.

Rocha JC et al — Consenso nutricional das DCU

Com a excepg¢do dos doentes com hiperargininemia,
os restantes necessitardo de suplementos de arginina®-®,
de modo a manter as concentracdes plasmadticas entre 50 e
200 pmol.L''?. Na citrulinemia e na aciddria argininossuc-
cinica, 500° a 700 mgkg'.dia' de arginina parecem ser
necessarios?'. Por outro lado, nos doentes com défices em
CPS ou OTC, nao se justifica uma suplementagdo tao si-
gnificativa: 50 a 150 mg.kg"'.dia''’.

Nas formas mais graves de CPS e OTC, os doentes poderdo
beneficiar da substituicdio da arginina por citrulina (até
170 mg kg'.dia') uma vez que esta dltima tem, na sua com-
posicdo, menos um dtomo de azoto'*?'.

Nao € objectivo deixar o leitor confuso nem indeciso relati-
vamente a diversidade das recomendacdes nutricionais apre-
sentadas.

Comparando os valores médios apontados no texto com os
referidos por outros autores e apresentados nos Quadros III,
IV e V, é possivel verificar algumas diferencas, em con-
cordancia com as varia¢des das necessidades nutricionais de
cada doente. Como tal, reforca-se mais uma vez a importin-
cia da individualizacdo dos cuidados prestados.

Tratamento na fase aguda

Nas DCU a descompensacdo suscitada pela hiperamoniemia
pode ser precipitada por stress metabdlico motivado por jejum,
excesso de aporte proteico, infec¢@o, anestesia e cirurgia'.
Assim, é fundamental manter a atencdo relativa aos sinais de
alerta, baixar ou suspender de imediato o aporte proteico
durante 24 a 48 horas, reforcar o aporte glicidico e manter as
drogas eliminadoras da amdnia nas doses convenientes'. Se a
tolerdncia oral for insatisfatoria, se persistirem os vomitos ou a
minima altera¢@o do estado de consciéncia, a admissao ao hos-
pital deve ser imediata'*. A intervencdo nesta fase terd como
objectivo reduzir a amdnia, algo essencial para o progndstico™.
Sempre que a amonia plasmdtica atinge concentracdes supe-
riores a 400-500 uM, a interven¢@o assume um cardcter de
urgéncia necessitando de medidas de depuragdo e soros'’, em-
bora estes ultimos se devam iniciar com valores de amdnia
mais baixos. Associado aos cuidados de suporte de vida (venti-
lacdo, tratamento da sépsis, convulsdes, etc.) serd essencial
manter a suspensdo do aporte proteico durante 24 a 48 ho-
ras'?*. Para assegurar um elevado aporte energético, pode
administrar-se, por via oral, uma solu¢io de polimeros de gli-
cose (10 a 20%) ou uma férmula energética isenta de protei-
nas'’, se necessdrio por sonda nasogdstrica continua. Se nao for
possivel a via entérica, a administracdo de solucdes de glicose
terd de ser feita por via intravenosa, com uma solucio a 10%
(acesso periférico) ou entre 10 e 25% (acesso central)'’, a uma
velocidade entre 6 a 8 mg.kg'.min'*¥ e na presenca de insuli-
na*. O aporte hidrico necessita de controlo rigoroso em caso de
risco de edema cerebral®’. No entanto, a hidratagdo serd funda-
mental, de modo a assegurar a fungdo renal que serd essencial
para o restante tratamento'’. As vias alternativas de excrecdo de
azoto sdo exploradas mediante a administracdo oral ou intra-
venosa'”' de benzoato de sdédio, até 500 mgkg'.dia' ', e de
fenilbutirato de sédio, até 500" a 650 mg kg'.dia'*. Serd cru-
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Quadro lll - Recomendagdes nutricionais para lactentes, criangas e adultos com doengas do ciclo da ureia.

L-Arginina * Proteina ** Energia Agua
mg/kg g/kg kcal/kg mL/kg
Lactentes 0 - 3 meses 100 - 500 1.25-2.20 125 - 150 130 - 160
3 - 6 meses 100 - 400 1.15-2.0 120 - 140 130 - 160
6 - 9 meses 100 - 300 1.05-1.8 115 - 130 125 - 150
9 - 12 meses 100 - 300 1.0-16 110 - 120 120 - 130
mg/dia g/dia kcal/dia mL/dia
Meninas 1-4anos 1300 - 2600 18-12 945 - 1890 945 - 1890
e meninos 4 -7 anos 2000 - 4000 12-15 1365 - 2415 1365 - 2445
7 - 11 anos 2800 - 5600 14 - 17 1730 - 3465 1730 - 3465
Mulheres 11 - 15 anos 4600 - 9200 20-23 1575 - 3150 1575 - 3150
15 - 19 anos 5500 - 11000 20-23 1260 - 3150 1260 - 3150
> 19 anos 5800 - 11600 23-25 1785 - 2625 1875 - 2625
Homens 11 - 15 anos 4500 - 9000 20-23 2100 - 3885 2100 - 3885
15 -19 anos 6600 - 13200 21-24 2200 - 4095 2200 - 4095
> 19 anos 7200 - 14400 23-32 2625 - 3465 2625 - 3465

* Excepto no défice em arginase;

** O aporte proteico podera ser variavel em funcdo da utilizagdo com sucesso das vias alternativas de excregao de azoto.

Adaptado de Elsas e Acosta, 1999%.

cial ter em consideracdo os seus efeitos secunddrios e/ou niveis
plasmadticos, quando estas drogas forem utilizadas em doses
muito elevadas. Em todo o caso, a eficacia destas vias de
excre¢do parece ser inquestiondvel”. Cada mole de benzoato,
mediante conjugacdo com a glicina e formag@o de hipura-
to'*44 permite a excre¢do de uma mole de azoto'*'. J4 o fenil-
butirato € inicialmente degradado a fenilacetato, o qual se con-
juga com a glutamina formando fenilacetilglutamina'7#**. De
modo semelhante, embora anteriormente se pensasse O con-
trrio, por cada mole de fenilbutirato é excretada apenas uma
mole de azoto'*'*. A dose didria prescrita pode ser repartida em
trés a quatro tomas, que podem ser dadas com geleias, sumos

Quadro IV - Recomendagdes nutricionais para lactentes, criancas e
adultos com doengas do ciclo da ureia.

Idade (anos) Proteina total Energia
(g-kg'.dia") (Kcal.kg".dia™)

0-1 12-22 120 - 145

1-7 1.0-1.2 100 - 120

7-19 0.7-14 80 - 110

>19 05-1.0 35-65

Adaptado de Pintos et al, 1997*.
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ou preparados de fruta, entre outras op¢des, de modo a masca-
rar o seu sabor desagraddvel*.

Paralelamente, e de acordo com o referido anteriormente, na
citrulinemia e aciddria argininossuccinica, a arginina pode ser
dada em quantidades superiores' as usadas nos défices em
OTC e CPS". Nestes tltimos, em alternativa a arginina, pode
ser administrada citrulina’.

Para o tratamento de emergéncia da hiperamoniemia, antes do
diagnéstico, alguns centros recomendam a administragdo de
300 mgkg'.dia' de arginina e 200 mgkg'.dia’ de carnitina,
podendo ambos ser dados via oral ou intravenosa'’. No que
respeita a citrulina, esta ndo estd disponivel para administracdo
intravenosa®. O recurso aos métodos dialiticos (hemodialise,
didlise peritoneal, hemodiafiltracdo ou hemofiltracdo) consti-
tuird a melhor estratégia para rapidamente baixar a amoénia’***,
dependendo a escolha muito da experiéncia do centro de trata-
mento™*. O recurso a esta estratégia deve ser ponderado se a
aménia plasmdtica superar 400 yM ou se ndo baixar nas
primeiras quatro horas do tratamento médico e farmacoldgico’.

Com a amonia plasmatica inferior a 100 uM, pode iniciar-se
a reintrodu¢@o da proteina natural com recurso ao leite ma-
terno e/ou leite/féormula adaptada®. A quantidade didria inicial
pode rondar 0.25 a 0.5 g.kg', com progressdo gradual de acor-
do com a idade”. Em alternativa poder-se-a calcular o total
desejado do aporte de proteina, iniciando com 25 a 50% desta
quantidade®. O aporte energético adequado serd essencial
para garantir o anabolismo*'*, perceptivel sempre que se veri-
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Quadro V - Recomendacdes nutricionais para criangas com doencgas do ciclo da ureia.

Proteina Mistura de Fenilbutirato Arginina Citrulina
Doenga natural aminoacidos de soédio
(g-kg'.dia™) (g-kg.dia") (g-kg™.dia"") (g-kg'.dia™) (g-kg.dia")

Déf. CPS 0.7 0.7 0.45 - 0.60 - 0.17
Déf. OTC 0.7 0.7 0.45-0.60 - 0.17
Déf. ASS 1.5-2.0 - 0.45-0.60 04-0.7 -

Déf. ASL 15-2.0 - 0.45-0.60 04-0.7 -

Déf. Arginase 0.7 0.7 0.30 - 0.60 - -

Adaptado de Berry e Steiner, 2001".

NAGS - Sintase do N-acetilglutamato; CPS - Sintetase do carbamoilfosfato; OTC - Transcarbamilase da ornitina; ASS - Sintetase do argininossuccinato; AL - Liase

do argininossuccinato; ARG - Arginase.

fique, por exemplo, no recém-nascido, um aumento de peso
didrio de 15 a 30 g*'.

Recentemente, foi proposta a realizagdao de um teste com a
administracdo oral de carbamilglutamato (CBG) numa dose
unica de 200 mg.kg', sem modificacdo da ingestdo proteica.
Durante a realizacdo do teste, todas as outras medidas tera-
péuticas deverdo estar prontamente disponiveis em caso de
deterioracdo clinica do doente. A monitorizacdo da amodnia
devera ser feita a cada duas horas durante seis horas. Caso os
valores de amonia normalizem, o doente sera tratado com 200
mg.kg'.dia' de CBG repartido em trés doses, sendo posterior-
mente ajustado em funcdo da evolucdo bioquimica. Se a amo6-
nia diminuir significativamente embora sem normalizacdo, o
CBG serd administrado na quantidade de 200 mgkg'.dia’
durante dois dias, possivelmente em combina¢do com outras
terapéuticas™. Caso ndo se registe claramente um beneficio, o
CBG deverd ser suspenso, sendo usadas as medidas terapéu-
ticas convencionais.

Tratamento a longo prazo

O tratamento a longo prazo visa optimizar o crescimento e
desenvolvimento, controlando as concentra¢des plasmdticas
da aménia e prevenindo as deficiéncias nutricionais®. Nesta
fase, o tratamento assenta no plano alimentar e na terapéutica
medicamentosa especifica'. O plano alimentar consiste numa
dieta hipoproteica e suplementada em aminodcidos. Em para-
lelo sdo igualmente administradas as drogas de excrecdo da
amonia'. Genericamente, a prescricdo do plano alimentar de
acordo com as recomendag¢des nutricionais descritas anterior-
mente®?, impde frequentemente a escolha de alimentos com
proteina de baixo valor bioldgico. Este aspecto poderd colo-
car em risco o aporte de um ou mais aminodcidos essenciais,
com prejuizos notdrios para a sintese proteica?'. E neste senti-
do que se entende a importancia da mistura de aminodcidos
nestes doentes. De notar que as recomendagdes para a pre-
scricdo da mistura sdo em g de aminodcidos por kg de peso e
por dia, e ndo em g de p6 de mistura.

Apés estabilizacdo metabdlica, a introducdo do aporte pro-
teico poderd ser feita através do leite materno ou leite/formula
adaptada. No caso de um recém-nascido, o leite materno,
pelas vantagens conhecidas, terd sempre preferéncia, embora
0 seu uso de rotina esteja pouco descrito na literatura®. A
diversificacdo alimentar € realizada de acordo com as regras
gerais adoptadas em nutri¢do pedidtrica, excepto para os ali-
mentos muito ricos em proteina, que devem ser considerados
proibidos. Nesta fase € introduzido o conceito de “parte de
proteina”, a qual é utilizada para os alimentos permitidos.
Uma parte de proteina corresponde ao peso do alimento que
fornece 1g de proteina natural. Com a utilizac¢ao da tabela de
partes hd mais facilidade de escolha e de troca entre alimen-
tos, impedindo a monotonia ¢ mantendo o aporte proteico
aferido dentro de certos limites. A introducdo gradual de ali-
mentos hipoproteicos especiais [comparticipados a 100% pelo
Ministério da Satde, despachos N.° 14319/2005 (2% série) de
29 de Junho de 2005 e 4326/2008 (2% série de 19 de Fevereiro
de 2008)] facilitard ainda mais o cumprimento do plano ali-
mentar, bem como a concretizacdo das necessidades energé-
ticas. Estes alimentos ganham uma importancia acrescida
nestes doentes, na medida em que, frequentemente, o valor
energético conferido pelas dietas hipoproteicas € insuficiente
para garantir o crescimento e, acima de tudo, para impedir o
catabolismo endégeno. Em todo o caso, parece-nos impor-
tante reforcar a ideia de que, com a diversificacao alimentar,
ndo se deve retirar por completo o leite ou formula adaptada
que o doente vinha tomando. Deste modo, ficard garantido
algum aporte de proteina de alto valor biolégico, com benefi-
cios em termos de sintese proteica e de impacto no estado
nutricional. A importancia dos alimentos hipoproteicos espe-
ciais ja foi realgada. No entanto, ndo devem ser ingeridos em
quantidades exageradas sob pena de favorecimento de sobre-
carga ponderal ou obesidade, implicando também a revisao da
terapéutica farmacoldgica, a qual € prescrita por kg de peso
corporal®.

As restricdes alimentares podem suscitar a necessidade de su-
plementacdo vitaminica ou mineral, devendo esta ser devida-
mente monitorizada®. De referir que a mistura de aminodcidos
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permite algum aporte destes micronutrientes, o que confere van-
tagem aos doentes que a tomem®. A suplementacio em acidos
gordos polinsaturados de cadeia longa podera ser equacionada
de modo a corrigir os niveis potencialmente baixos encontrados
a nivel plasmatico e na membrana do eritrécito? ***°.

Por outro lado, as vias de excre¢do do azoto terdo uma impor-
tancia primordial no seguimento a longo prazo. O benzoato de
s6dio e o fenilbutirato de sédio tendem a melhorar a tolerancia
destes doentes a proteina. O benzoato de sédio € dado nor-
malmente na quantidade de 250 mg.kg'.dia’', embora nas fases
agudas possa, como ja referido, ser necessdrio chegar a
500 mg.kg'.dia"’'. Como efeitos laterais, podem surgir nduseas,
vémitos e irritabilidade'. O fenilbutirato de sédio € normal-
mente administrado na quantidade de 250 mg.kg".dia", embora
possam ser necessdrios 650 mg.kg'.dia’ para melhorar o con-
trolo metabdlico'**. No entanto, este farmaco pode provocar
uma reducdo das concentracdes plasmaticas de aminodcidos
ramificados, mesmo mantendo um aporte proteico adequado,
pelo que, a monitorizagdo destes aminodcidos deve ser feita
regularmente, dada a sua importancia no anabolismo®~**.

Convém aqui fazer uma chamada de ateng¢@o para a sintonia
que deverd existir entre o médico e o nutricionista, no sentido
de conjugar o plano alimentar com a toma dos fdrmacos abor-
dados anteriormente. Assim, serd importante dividir o total da
ingestdo proteica em vdrias refei¢des didrias, do mesmo modo
como habitualmente se faz com a terapéutica farmacoldégica®.

Excepto nos doentes com défice em ARG'*, a suplementacdo
de arginina é fundamental de modo a manter as concentracdes
plasmdticas entre 50 e 200 ymol/L'. Nos défices em OTC e
CPS, 50 a 150 mg.kg'.dia" de arginina parecem ser suficien-
tes'. Nos défices em ASL e ASS, a toma de arginina pode
subir para 400 a 700 mg.kg'.dia' dividido em 3 a 4 tomas™;
na ASL as doses elevadas parecem ter efeitos toxicos signifi-
cativos, pelo que se recomendam doses mais moderadas. Nas
formas graves dos défices em OTC e CPS, e como j4 referi-
do, a citrulina pode ser utilizada em vez da arginina, na dose
de 170 mgkg'.dia''. O citrato pode ser usado na aciddria
argininossuccinica, como fonte de intermedidrios do ciclo de
Krebs, parecendo atenuar a subida pés-prandial da aménia'”’.
Nos doentes com deficiéncia em NAGS, a administracio de
N-carbamilglutamato, na dose de 100 a 300 mgkg'.dia’,
pode constituir uma ajuda importante para o seu tratamento'**.
O uso de anticonvulsivantes tem de ser muito bem ponderado
nas DCU. Assim, como exemplo, refere-se o uso de val-
proato de sédio, que pode conduzir a uma descompensacio
fatal, particularmente nos doentes com défice em OTC'.

Relativamente a carnitina plasmadtica convém referir que a sua
deficiéncia em doentes tratados € rara devendo ser suplemen-
tada se necessdrio.

Muitos doentes com DCU podem ser controlados com recur-
so a dieta hipoproteica complementada com a exploracdo, por
via farmacolégica, das vias de excre¢do alternativas de azoto.
No entanto, noutros doentes tal ndo € atingivel, sendo entio
necessdrio considerar o transplante hepatico como uma alter-
nativa, embora nunca perdendo de vista as questdes relacio-
nadas com a criteriosa seleccao dos doentes bem como com as
complicacdes proprias do transplante em si®.
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Nao devemos esquecer que, durante as intercorréncias infec-
ciosas, o catabolismo proteico poderd causar uma rapida
acumulacdo de amonia e glutamina. Nestas circunstancias,
devera ser implementado um regime de emergéncia que con-
sistird fundamentalmente na suspensdo tempordria da
ingestdo proteica, associada a administra¢ao a cada duas horas
de solucgdes de polimeros de glicose. Os pais deverdo ter na
sua posse um esquema escrito relativo a dieta de emergéncia,
de modo a que esta possa ser implementada o mais rapida-
mente possivel*. Paralelamente, deverdo manter-se as doses
de benzoato e fenilbutirato de que falamos antes, bem como,
nao esquecer a administragdo da arginina. Logo que o quadro
clinico melhore, devera introduzir-se cautelosamente o aporte
proteico.

Monitorizacao do tratamento

A monitorizagdo clinica e bioquimica destes doentes é funda-
mental'. A avaliacdo clinica deve envolver os parametros de
crescimento, peso, estatura, perimetro cefélico, avaliacdo neu-
rolégica e de desenvolvimento'. O crescimento terd uma
relacdo estreita com o controlo metabdlico, sendo mais dificil
manter este ultimo em niveis aceitdveis, sempre que estiver-
mos perante velocidades de crescimento baixas, como as veri-
ficadas apds a puberdade®'. Neste contexto, a instabilidade do
controlo metabdlico resulta do menor uso do azoto para finali-
dades plasticas, necessitando o tratamento de ser revisto*'. Por
outro lado, e dado o grau por vezes severo das restricdes ali-
mentares e o cardcter sintético do aporte proteico, ¢ igual-
mente fundamental prestar sempre atengdo a aparéncia do
cabelo, pele e unhas, relacionando-os com os indicadores bio-
quimicos de que falaremos em seguida.

A avaliagdo bioquimica deve incluir obrigatoriamente o
doseamento da aménia plasmética'”', com uma periodicidade
semanal até aos 3 meses; quinzenal até aos 6 meses; mensal
até ao ano de vida e trimestral apds essa idade e de acordo
com o controlo metabdlico®. Para além da amonia, sera fun-
damental determinar os aminodcidos plasmaticos®'** (parti-
cularmente as concentragdes de glutamina, arginina, alanina,
glicina e de aminodcidos essenciais'*'*), o dcido orético
urindrio, o hematdcrito, a hemoglobina, as proteinas totais, a
albumina e as globulinas plasmadticas***** a prealbu-
mina®***  a proteina transportadora do retinol*, a carnitina
plasmatica livre*, o ionograma®, o equilibrio 4cido-base™, o
calcio e fésforo™, o magnésio™, a glicose™, a ureia e creati-
nina*, o 4acido tdrico™, o colesterol*, a vitamina B12 (ou metil-
malonato urindrio)", o zinco, cobre e selénio®*, os acidos
gordos essenciais*, o ferro", a transferrina e a ferritina®*. Tam-
bém fardo parte a andlise a urina" e os testes de funcdo hepa-
tica'*. A monitorizacdo da adequacdo proteica, por avaliagdo
plasmatica dos aminodcidos essenciais, albumina e pre-albu-
mina, deverd ser feita a cada 4-6 meses, aumentando a perio-
dicidade nas fases de crescimento ou de doenca aguda®.

No que respeita aos dados bioquimicos, serd importante:

- manter a amodnia plasmatica inferior a 80 xM'%, ou mesmo
ser mais exigente, definindo como limite 40 ou 50 yM?*;

- manter a glutamina plasmatica inferior a 800-1000 gzmol/L'%;
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- assegurar niveis plasmaticos normais de alanina e glicina;

- evitar ao maximo concentragdes plasmadticas de isoleucina
inferiores a 25 uM;

- manter a arginina plasmatica entre 50 e 200 ymol/L*, em-
bora valores inferiores a 90 ymol/L possam nio ser ideais
para alguns doentes™;

- evitar valores inferiores ao normal de aminodcidos essen-
ciais; manter isoleucina superior a 25 uM;

- tentar manter a excre¢do urindria de dcido orético
< 3 ymol/mmol de creatinina;

- manter a albumina normal;
- monitorizar a prealbumina para detectar deficiéncia proteica’.

Relativamente ao momento de realizar as colheitas, convém ter
em conta que as concentracdes de aminodcidos plasmadticos
diminuem lentamente até as trés horas e meia apds a tultima
refeicdo®. E também importante ter em conta o horrio de reali-
zacdo das colheitas e o das tomas dos suplementos de arginina,
citrulina® ou de farmacos®, de modo a que o controlo seja feito
preferencialmente nas mesmas condi¢des. De outro modo, os
resultados analiticos, para efeitos de alteracdo da medicacdo e da
dieta, serdo de pouco valor®. Por outro lado, nem s6 a ingestao
fard alterar os resultados. Como exemplo, podemos citar o facto
da elevacdo da glutamina e da aménia nem sempre ficarem a
dever-se apenas a excesso de aporte proteico, podendo ser o
resultado de catabolismo crénico. Este facto refor¢a a importan-
cia de uma monitorizacdo suficientemente abrangente”.

Em jeito de resumo, o balanco azotado nestes doentes consti-
tuird um desafio formidével para o clinico. Como referido antes,
arestri¢do proteica demasiado severa, em resultado do receio de
desencadear uma crise de hiperamoniemia, pode conduzir a
insuficiéncia proteica perceptivel por alteragdes nos indicadores
bioquimicos e clinicos, entre eles o crescimento®. Em comple-
mento, salienta-se o interesse da avaliacdo da composi¢ao cor-
poral, por bioimpedancia eléctrica tetrapolar®, que serd igual-
mente Util para monitorizar a evoluc@o destes doentes, respeitan-
do-se as condigdes da preparacdo e realizagdo do exame*. O
angulo de fase é um dos parAmetros indicadores do estado nutri-
cional ao qual dedicamos maior atencdo, sendo de esperar uma
evolugdo favordvel com o crescimento®.

Conclusao

As DCU constituem um grupo de anomalias metabdlicas graves
com impacto clinico severo. O objectivo primordial na pre-
vengdo das sequelas destas doencas € o controlo rigoroso da
amoniemia. Para os doentes diagnosticados precocemente, a
implementacdo imediata do tratamento surgird como uma espe-
ranga para um progndstico mais animador. Nos doentes diagnos-
ticados em resultado de uma crise de hiperamoniemia, o trata-
mento na fase aguda terd como missdo rapidamente reverter o
quadro clinico do doente, de modo a evitar o mais possivel o
atingimento neurolégico. O tratamento nutricional deverd ser
sempre balanceado com o tratamento farmacoldgico, o qual é
fundamental no tratamento destes doentes. De ndo somenos
importancia sdo as medidas de depuracdo, quando os valores de
amonia plasmadtica sao muito elevados. Uma vez que serd fulcral
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que as recomendagdes sejam devidamente individualizadas ao
caso clinico em questdo, ¢ fundamental o seguimento destes
doentes por equipas multidisciplinares devidamente experimen-
tadas na drea. Futuramente serd essencial a elaboracéo de reco-
mendagdes de tratamento baseadas na evidéncia e ndo apenas na
experiéncia clinica dos diversos centros de tratamento.
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Em Portugal a vacina da varicela nfo estd incluida no Progra-
ma Nacional de Vacinacdo (PNV) mas estd autorizada pelo
INFARMED e disponivel para prescricdo médica.

Foi neste contexto que a Sociedade de Infecciologia Pedia-
trica (SIP), em conjunto com a Sociedade Portuguesa de Pe-
diatria (SPP), organizou um workshop sobre a vacina contra a
varicela, cujas conclusdes aqui se resumem e que pretendem
servir de orientacdo para a sua utilizagdo no nosso pais.

Introducao

O virus varicela-zoster (VVZ) é o agente causal da varicela e
do herpes zoster. A varicela ¢ uma doenga predominantemente
da infincia, benigna e altamente contagiosa, com taxas de
transmissdo aos contactos susceptiveis de 61-100%'. Pode
contudo associar-se a complicacdes graves, quer associadas a
sobre-infecgdo bacteriana (celulite, pneumonia, fasceite, cho-
que toxico), quer ao préprio VVZ (cerebelite, encefalite, pneu-
monia). Estas ocorrem sobretudo em situagdes de imunodefi-
ciéncia celular, mas também em criangas previamente sauda-
veis. Nas leucemias e transplante de 6rgdo, cerca de 50% das
criangas desenvolvem complicagdes com uma mortalidade
global de 7 a 17% se ndo forem tratadas com aciclovir’.

Os adolescentes e os adultos sdo mais susceptiveis a compli-
cagdes graves, com um aumento vinte vezes superior na mor-
talidade entre os 15 e 0s 44 anos**.

A infec¢do na grdvida acarreta um risco adicional para a
mulher, nomeadamente pela maior incidéncia de pneumonite
que, sem tratamento, pode ser fatal em cerca de 40% dos
casos’. Também no feto, pode ocorrer a sindrome de Varicela
Congénita® e, no recém-nascido, varicela grave quando a doen-
¢a materna se manifesta 5 dias antes ou 2 dias apds o parto.

A infeccdo por VVZ pode ressurgir anos ou décadas mais
tarde na forma de herpes-zoster (HZ), situagdo que pode evo-
luir com complicacdes semelhantes as da varicela. Esta reac-
tivacdo afecta 10-30% da populagdo e estd associada a uma
morbilidade e mortalidade significativas nos individuos ido-
$0s € nos imunocomprometidos ’.

SOCIEDADE PORTUGUESA DE PEDIATRIA

CONSENSOS E RECOMENDACOES

Recomendacoes para a vacinacao contra a varicela

Sociedade de Infecciologia Pediatrica/ Sociedade Portuguesa de Pediatria

A OMS recomenda que as actuais vacinas contra a varicela s6
devem ser utilizadas na crianca se se assegurar uma cobertura
vacinal acima dos 85-90%, pelos riscos que a alteragdo epide-
miolégica induzida pode acarretar®.

A vacina da varicela estd disponivel nos EUA desde 1995 com
recomendacdo de vacinac¢@o universal. Na Europa, encontra-
se actualmente recomendada para vacinag@o universal na Ale-
manha, Espanha, Itdlia, Holanda e Suiga *''.

Vacina

A vacina contra a varicela é constituida por VVZ vivo ate-
nuado (estirpe Oka). E uma vacina segura no imunocompe-
tente. Estdo descritos casos raros de encefalite, ataxia, convul-
sdes, neuropatia, eritema multiforme, Sindrome de Stevens-
-Johnson, pneumonia, trombocitopénia, acidente vascular
cerebral e até morte, mas sem que a relacdo de causalidade
estivesse definitivamente estabelecida'>".

O virus da vacina da varicela pode causar infeccdes graves no
imunodeprimido estando descrito 2 casos em que o virus vaci-
nal se tornou resistente ao aciclovir''+'s.

Nao pode ser administrada a imunodeprimidos e gravidas,
menores de 1 ano, e individuos submetidos a terapéutica com
salicilatos. Nao devem ser prescritos salicilatos até 6 semanas
apods a vacinagdo'.

Pode verificar-se transmissdo secundaria de virus vacinal a
pessoas susceptiveis, nas situacdes em que hd erupcio cutinea
vacinal'*",

Tal como o VVZ selvagem, causa uma infeccdo persistente e
pode eventualmente causar zona. O zoster vacinal pode ter um
intervalo de ressurgimento mais curto do que do virus selva-
gem'. Em 19 de 22 casos de zoster comprovadamente causados
pela estirpe Oka ndo se tinha verificado erup¢do pds vacinal®.

A vigilancia apds implementacdo da vacinagdo universal das
criancas com uma toma tnica nos EUA mostrou uma diminui-
cdo de cerca de 90% na incidéncia, de 88% no nimero de
internamentos e 92% de mortalidade nas criancas entre os 1 e
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4 anos de idade e de 74% para todas as idades abaixo dos 50
anos *. Verificou-se contudo que a taxa anual de varicela nos
individuos vacinados, aumenta significativamente com o tem-
po apds a vacinagdo, de 1,6 casos por 1000-pessoas/ano no
primeiro ano de vacinacdo até 9,0 por 1000 pessoas/ano aos 5
anos e 58,2 por 1000 pessoas/ano aos 9 anos*. A imunidade
de grupo provou ser insuficiente verificando-se a transmissao
do virus selvagem entre vacinados®. Para diminuir o impacto
da varicela na populacdo, o esquema de vacinagio preconi-
zado actualmente ¢ de uma primeira dose entre os 12-15
meses e uma segunda dose aos 4-6 anos.

A varicela que surge nos vacinados ¢ habitualmente mais
ligeira e observa-se uma protec¢do significativa contra a
sobre-infeccdo cutinea associada a varicela nos vacinados
versus nos ndo vacinados. Para as complica¢des mais raras e
graves, a interpretacdo dos resultados torna-se dificil devido
ao nimero escasso de casos — o amplo intervalo de confianga
de 95% impossibilitou tirar conclusdes™.

Os surtos de varicela em individuos vacinados podem ser devi-
dos a menor concordancia antigénica entre a estirpe Oka japo-
nesa e outras estirpes selvagens. Foram descritos 7 genétipos de
virus selvagens do VVZ com forte associacdo geografica. Nos
EUA e Europa predominam estirpes europeias especificas e a
eficdcia da estirpe Oka contra estes gendtipos estd actualmente
a ser examinada num estudo europeu de grande escala'®***,

Nao ¢ previsivel que esta vacina permita erradicar a varicela.
Pode eclodir varicela em cerca de 20% dos vacinados e, estes
podem ser o caso index em surtos da doenga. Além disso o VVZ
selvagem persistente na populacdo, pode reactivar como zos-
ter”. A OMS e o CDC assumem com particular importancia a
necessidade de se assegurar uma cobertura vacinal superior a
85-90% nas populacdes onde a vacina € introduzida. Caso con-
trdrio corre-se o risco de aumentar a populacdo de adolescentes
e adultos susceptiveis, o que levaria ao aumento da morbilidade
global, contrabalancando os beneficios adquiridos pela vacina-
¢do na infancia. A vacinac@o universal deve diminuir substan-
cialmente este risco, mas ndo se pode ainda assumir que o anula.

Outra possivel consequéncia é o aumento da incidéncia do
herpes zoster, ja que a exposi¢ao repetida a casos de varicela
funciona como um refor¢o imune, diminuindo o risco de
desenvolvimento de zoster. Dois estudos, em Inglaterra e Pais
de Gales, mostram uma menor incidéncia de zoster em adul-
tos que contactam regularmente com criangas®?’.

Do ponto de vista meramente matematico, pensa-se que a
vacinag¢do de rotina poderd conduzir a cerca de 20-50% de
aumento de incidéncia de herpes zoster entre 5-25 anos apds
o inicio do programa vacinal, especialmente entre individuos
entre 10-44 anos®. Pode ser ainda muito cedo para detectar
estas variagdes de incidéncia sendo importante continuar a
sua monitorizacdo com estudos longitudinais alargados. Este
impacto poderd eventualmente ser minimizado ou anulado
pela utilizacdo da vacina para o herpes zoster.

A utilizacdo da vacina da varicela pré transplante de 6rgao soli-
do pode reduzir a morbilidade nesta populagdo pedidtrica e con-
duzir a beneficios considerdveis para as familias e sistemas de
satde®. Ha no entanto uma necessidade real para que o impacto
da sua utilizac@o neste grupo de criangas seja monitorizado®.
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As orientagdes do ACIP referem que a vacina deve ser con-
siderada nas criangas com infec¢do por virus da imunode-
ficiéncia humana (VIH) sem imunossupressdo grave (linfo-
citos T CD4+ com valor superior ou igual a 15%) em duas
doses com trés meses de intervalo. Os dados sdo limitados,
mostram boa tolerdncia e resposta seroldgica, mas ndo ha
resultados de eficacia®.

Relativamente a utiliza¢do da vacina na profilaxia pés contacto,
em criangas e adultos, foi efectuada uma revisao recente de trés
estudos englobando 110 criancas sauddveis com contacto do-
méstico de varicela (irmaos de caso index). Os autores conclui-
ram que estes pequenos estudos sugerem que a vacina da vari-
cela administrada até 3 dias apds o contacto doméstico de vari-
cela, reduz a taxa de infec¢@o e a gravidade da doenca. Contudo
os estudos variaram na sua qualidade, desenho, vacina usada e
medida dos resultados, de forma que nio sdo adequados para
meta-andlise. Também ndo foram realizados ensaios clinicos
randomizados controlados nos adolescentes e em adultos e, a
seguranca ndo foi adequadamente avaliada®.

Epidemiologia Nacional

De acordo com os resultados apresentados pela rede de
Meédicos Sentinela, foram registados, durante o ano de 2007,
722 casos de varicela. As taxas de incidéncia estimadas
foram de 649,7casos por 100000 utentes na populagao geral,
de 6241,5 por 100000 utentes no grupo etario dos 0-4 anos
e de 3536,2/100000 utentes no grup dos 5-9 anos™.

O 2° Inquérito serolégico Nacional (Portugal Continental),
que decorreu entre 2001-2002, mostrou que 41,3% das crian-
cas entre os 2-3 anos contrairam o VVZ, valor que passa para
83,6% aos 6-7 anos e 94,2% no grupo dos 15-19 anos. Apenas
2,85% das mulheres em idade fértil (20-29 e 30-44 anos) sdo
susceptiveis a infeccdo pelo VVZ, o que torna diminuto no
nosso pafs o impacto da infeccido por VVZ na gravida®.

Num estudo realizado no Hospital de Santa Maria em 311
mulheres grdvidas, verificou-se que nas mulheres com histo-
ria incerta ou desconhecida de varicela, a percentagem de
seropositividade era muito elevada (94,6%)*.

Nao existem, em Portugal, muitos dados acerca de hospitali-
zacdo, complicagdes e mortalidade relacionadas com o VVZ.
Aguardam-se os resultados do estudo que decorreu entre
2000-2007, da responsabilidade de SPP e do Instituto Nacio-
nal de Sadde Dr. Ricardo Jorge, que se baseou na notificacio
pela rede da UVP-SPP dos casos de internamento de criangas
e adolescentes em servicos de pediatria.

A carga da doenca relativamente ao absentismo escolar e labo-
ral pode ser significativa uma vez que afecta quase todas as
criangas até aos 14 anos de idade e € quase sempre sintomatica.

Recomendacoes

Portugal deve seguir as recomendacdes da OMS, que se tra-
duzem por sé considerar a vacinagdo das criangas contra a
varicela através da introdu¢@o da vacina no PNV. A vacinacio
dos adolescentes e adultos susceptiveis ndo acarreta o risco de
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alteracdo da epidemiologia e permite proteger uma populacio
em maior risco de doenga grave.

A SIP recomenda que a vacina da varicela seja administrada em:
Adolescentes (11-13 anos) e adultos susceptiveis
Grupos de risco:

¢ Individuos ndao imunes em ocupagdes de alto risco (traba-
lhadores de sadde, professores, trabalhadores de creches e
infantarios)

e Mulheres ndo imunes antes da gravidez
¢ Pais de crianca jovem, ndo imunizados

e Adultos ou criancas que contactam habitualmente com
doentes imunodeprimidos

A vacinagdo pré transplante renal®* e na crianca com infec-
¢do VIH com contagem de CD4 15% pode ser considerada,
preferencialmente incluida num plano de vigilancia que per-
mita aferir a sua tolerincia e eficdcia.

Sugere-se que previamente a vacinagdo se determinem oS
anticorpos IgG para o VVZ nos individuos com histéria nega-
tiva ou incerta de infec¢@o prévia a VVZ. Face a alta preva-
Iéncia de seropositividade em Portugal e ao baixo valor predi-
tivo negativo de historia anterior de varicela, esta atitude serd
muito provavelmente custo-efectiva.

Esquema posologico

Existem em Portugal duas vacinas comercializadas Vari-
vax® e Varilrix®. Ambas estdo autorizadas para adminis-
tracdo acima dos 12 meses de idade, em doses de 0,5ml, por
via subcutanea.

A vacinacdo contra varicela requer a administracdo de duas
doses, com intervalo minimo de 3 meses, para as criangas
entre 12 meses e 12 anos de idade. Nos paises com recomen-
dag@o de vacinag@o universal a segunda toma ¢ administrada
aos 5-6 anos de idade.

A partir dos 13 anos o intervalo deve ser de 4 a 8 semanas
(Varivax®)**ou de 6 a 8 semanas (Varilrix®)”

A SIP ndo estabelece preferéncia entre as duas vacinas.

Questoes relacionadas com trabalhadores da Sadde
e contactos de individuos imunodeprimidos

e Deve ser vigiado diariamente o aparecimento de erupcdo
cutinea apds a vacinagdo (2-6 semanas apds a inoculagdo).
Sempre que esta surja, deve ser evitado o contacto com
pessoas sem evidéncia de imunidade a varicela e que este-
jam em risco de desenvolver doenga grave ou compli-
cacdes, até que todas as lesdes resolvam ou nenhumas
novas aparecam num periodo de 24h*.

¢ Os trabalhadores da saide vacinados (mesmo com 2 doses
de vacina) que sejam expostos a doentes com varicela
devem ser monitorizados diariamente durante 10-21 dias
para determinagdo do seu estado clinico (febre, lesdes cuta-
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neas e sintomas sistémicos). Se sintomaticos devem ser
colocados em licenca por doenga®.

Grupo redactor:
Conceicao Neves, Ana Mouzinho, José Gongalo Marques
Texto revisto pela Comissdo de Vacinas SIP/SPP.

Estas recomendacdes foram aprovadas pela Comissdo de
Vacinas da SIP/SPP em 28 de Abril de 2009.
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Resumo

O primeiro Centro de Satde que existiu em Portugal foi cons-
tituido em 1939 e deve-se ao empenho de um grupo de enfer-
meiras de regresso do EUA e do Canad4, bolseiras da Funda-
¢do Rockefeller, onde finalizaram a sua formacdo, e a cola-
boracdo de médicos de satde publica que convenceram os
poderes publicos, da época, a iniciar a experiéncia piloto do
Centro de Satde de Lisboa, experiéncia que na histéria da
medicina portuguesa ficaria registada como tdo promissora
como desaproveitada, mas que ndo deve ficar esquecida.

Esta equipa quis transformar a antiga ideia de Satude Publica,
que se caracterizava por um conjunto de medidas de coer¢do
policial, num conceito moderno, que demonstrava que a
Saude Publica €, antes de tudo, obra de demonstracgao.

Palavras-chave: Centro de sadde; Histéria da Medicina;
Sadde Publica
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Lisbon Health Center
Abstract

The first health centre in Portugal was established in 1939
thanks to the commitment of a group of nurses that had recen-
tly returned from USA and Canada, where they had graduated
as scholars of the Rockefeller Foundation. They were suppor-
ted in their efforts by public health physicians that helped con-
vince the public authorities at the time to launch a pilot health
centre in Lisbon. Such experimentation remains in the annals of
Portuguese medical history as a promising as much as a lost
opportunity that nevertheless should not be forgotten.

This intent was to transform the ancient concept of public
health, characterized by a set of police coercive measures,
into a modern concept, representative of true public health
first and foremost as a demonstration work.

Key Words: Health Centre, History of Medicine, Public
Health
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Introducao

A ideia dos Centros de Saude, como organizacdo da higiene
publica, medicina preventiva e de cuidados basicos as popu-
lagcdes mais carenciadas e das zonas rurais, come¢ou nos
Estados Unidos na Administragdo Roosevelt.'

Uma das consequéncias do envolvimento deste pais na
Segunda Guerra Mundial foi a reorientag¢do da sua diplomacia
externa no sentido de aproximar, em termos politicos, cultu-
rais e de saide, os Estados Unidos de outros paises, com enfo-
que especial na América Latina.

No Brasil, em 1934, os servigos especializados de administra-
cdo sanitdria estdo organizados sob o sistema distrital dos
Centros de Saude, que cobrem as grandes cidades, e actuam
também em Minas Gerais, Amazonia e Nordeste no combate
a Malaria e a Tuberculose.'?

A Fundagdo Rockefeller foi a grande responsdvel por esta
politica sanitdria em todos os paises aliados dos Estados
Unidos. Assim, nos finais dos anos 30, o seu delegado em
Portugal, Dr. G. K. Strode, faz um acordo com o entdo
Director-Geral de Saudde, Dr. José Alberto Faria, visando a
criag@o do Centro de Satide Modelo de Lisboa.’

Os objectivos deste Centro “eram de trés ordens: estudo das
normas de trabalho adequadas ao ambiente, das reac¢des psi-
coldgicas da populagdo e dos problemas sanitarios locais; tra-
balho de educagao sanitdria na drea escolhida, com o fim de
realizar o desiderato da Satide Publica (redu¢do da morbili-
dade e mortalidade por causas evitdveis); contribuicio para o
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ensino, fornecendo demonstragdo pratica a médicos, estu-
dantes, enfermeiros e fiscais sanitario” **

Centro de Saude de Lisboa

Por razdes familiares, parte do espdlio de Maria Palmira Tito
de Morais, enfermeira consultora da Organizacdo Mundial de
Saidde — licenciada em Enfermagem e em Ciéncias Historicas
e Filoséficas, e com mestrados em Sociologia, Filosofia, Psi-
cologia Social e Antropologia Cultural, veio-me parar as maos.

Meédico atento a problemadtica da saide em Portugal, sempre
me admirou o siléncio feito sobre uma experiéncia admiravel
realizada em Lisboa, nos anos 40, que foi o Centro de Satdde
de Lisboa.

Que eu saiba, e procurei bastante, ndo hd registos nem na
Direc¢ao-Geral de Saide nem na Escola de Satide Publica.

Mirio Jorge Neves, no seu livro “A Satde, as Politicas e o
Neoliberalismo”, escreve: “A aplicacdo do conceito do centro
de satide no nosso pais iniciou-se ainda em pleno periodo da
ditadura, na sequéncia da reforma empreendida em 1971 pelo
Prof. Dr. Gongalves Ferreira que conduziu a implementaco de
algumas destas unidades de saide”, veiculando assim os ensi-
namentos recebidos certamente na Escola de Satde Publica”

A Histéria da Sadde em Portugal, da responsabilidade da
Direccdo Geral de Satide, também ndo faz referéncia a esta
importante experiéncia, como se uma esponja tivesse apaga-
do dez anos do passado desta institui¢ao.’

Mendes JT — Centro de Saiide de Lisboa

A verdade, porém, € que este conceito tinha sido introduzido
em Portugal, muito antes, pelas enfermeiras diplomadas nos
Estados Unidos pela Western Reserve University, School of
Nursing, em Cleveland e pela Escola de Enfermagem de
Saude Publica da Universidade de Toronto, Maria Palmira
Tito de Morais e Maria Angélica Lima Bastos.**

A 6 de Outubro de 1939 € publicada no Didrio do Governo,
sob o titulo Ministério do Interior e subtitulo Direccao-Geral
de Satde, a constituicdo do Centro de Satde de Lisboa: “Por
conveniéncia de servigo publico, que compete ao Centro de
Satide de Lisboa, sdo publicados os nomes dos técnicos que
constituem o pessoal dessa institui¢do (...)., assinado pelo
Director-Geral de Satde José Alberto de Faria”.

O quadro do pessoal do Centro de Saude era constituido por 1
Director; 1 Epidemiologista, assistente do director; 1 higienis-
ta infantil (pediatra); 1 higienista da Maternidade (obstetra), 1
Tisiologista, 1 venerologista, 1 higienista dentdrio (estomato-
logista), todos médicos; 1 chefe de visitadoras (enfermeira), 6
visitadoras sanitdrias, 1 preparadora e 2 monitoras.**

Maria Palmira Tito de Morais integra a equipa fundadora do
Centro de Saude de Lisboa como monitora, sendo o director
outro bolseiro da mesma Fundacdo, o Professor Maia Lou-
reiro, investigador de renome internacional e assistente de
director o Dr. José Cutileiro, homem de ciéncia com notaveis
trabalhos de investigacdo, perito internacional no dominio da
Satde Publica.

190



Acta Pediatr Port 2009:40(4):189-93

Esta experiéncia, que durou dez anos, de 1939 a 1949, foi
interrompida, como tudo de inovagdo que acontecia neste
pais, com a demissdo de alguns dos seus membros, por ordem
do ditador e despacho do Ministro do Interior.

O apoio financeiro e de formagao profissional era fornecido
pela Fundagdo Rockefeller, que deu o pontapé de saida ao
Centro de Saudde. Pelas palavras do seu delegado em
Portugal, Dr. Rolla B. Hill, numa conferéncia promovida pela
Liga Portuguesa de Profilaxia Social, no dia 4 de Marco de
1939, depois de elogiar e referir as tradi¢des higienistas e de
saude publica portuguesa desde Ribeiro Sanches, o conferen-
cista referiu a necessidade da especialidade, dentro da medi-
cina, de profissionais de saude publica, e da concessdo de
bolsas para esse fim, que atingia ja o niimero de 6.000, a estu-
dantes de 72 paises.’

Como contrapartida aos governos desses paises, Rolla B.
Hill prometia ao bolseiro o seu aproveitamento e paga-
mento, desde que o candidato garantisse a sua aceitagdo em
“full-time” (tempo completo e exclusividade).

Em seguida, o orador sublinhou: “Repito o que j4 atrds disse,
e que é de importancia, o pessoal de servigo de satde ptblica
deve trabalhar em “full-time”, deve entender-se que o funcio-
ndrio ndo pode ter outro emprego nem ocupagdo remunera-
dos, tanto oficial como particular (...) Este sistema (...) ja foi

9% 3

reconhecido também em Portugal pelo actual Governo (...)”.

Depois de falar sobre a engenharia sanitdria, afirmou que “a
criacdo da enfermeira - visitadora sanitdria foi, sem dudvida,
um dos mais avangados e tteis passos dados em matéria de
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saude ptblica nos dltimos 100 anos”.

Mais adiante: “Em Portugal é muito elevada a mortalidade
infantil — quase 150, de mil criangas que nascem vivas, mor-
rem antes de completarem um ano. E enorme essa mortalidade
sobretudo ao lembrarmo-nos que a Nova Zelandia conseguiu
reduzi-la imenso, de 35 por mil apenas, (...) a prevaléncia da
tuberculose € também muito elevada, (...) a difusdo das doen-
cas venéreas € bastante grande (...). H4 muita variola e muita
gente (...) que ndo se vacina (...) febre tiféide, raiva, o tifo
exantémico (...). Também ndo se exerce nenhuma (...) accio
fiscalizadora sobre as parteiras (...) e continua o retrato negro
do nosso pais (...). (...) Vilas e aldeias estdo ainda sem 4gua
de abastecimento e muitas mais ainda nio tém rede de esgoto
em boas condi¢des (...) a fiscalizac¢@o da higienizacdo do leite
e a higiene rural estd, realmente, qudsi toda por fazer”.’

Vale a pena referir também aqui a carta que o Dr. G. K.
Strode, um dos directores da Fundagdo Rockefeller, dirigiu
em 1932 ao Dr. J. E. Faria (Director-Geral de Satide):

“Para se formar um moderno servigo de higiene ptiblica em
termos de bom funcionamento € necessario seguir os seguin-
tes principios:

a) Servicos técnicos dirigidos e desempenhados por pessoal
devidamente especializado;

b) Pessoal exclusivamente ocupado nesse trabalho, isto é, em
full-time;

¢) Vencimento com suficiente largueza para atrair os melho-
res médicos e visitadoras, e para lhes garantir um nivel de
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O aparelho de radioscopia

vida que os dispense de recorrer a outra qualquer ocupagao
ou emprego” (o sublinhado € meu).

(...) O servigo de saide publica deve promover uma accio
que se estenda a populacdo inteira, adultos e criancas. Um
passo neste sentido foi a contribui¢cdo do Centro de Satde
Modelo de Lisboa, prestes a ser inaugurado.’

Nunca € demais reafirmar que ficou a dever-se a estas duas
enfermeiras bolseiras da Fundacdo RocKefeller, com estdgios
na Universidade de Western Reserve School of Nursing e na
Universidade de Toronto, com todo o entusiasmo e forca da
sua juventude, a constituicdo da experiéncia piloto do CEN-
TRO DE SAUDE DE LISBOA, conseguindo a aprovagio e o
apoio do Prof. Maia Loureiro, pessoa acima de qualquer sus-
peita para a Ditadura.”®

Em 1945, em representacdo do Centro de Saude de Lisboa,
Maria Palmira Tito de Morais participou, com outros ele-
mentos, na fundag¢do do Centro Social e de Satde de Lisboa
D. Sophia Abecassis.>’

Podemos ler no Assisténcia a Maternidade e Infancia, Centro
de Enfermagem, Relatério do Primeiro Ano de Actividade
45/46, os donativos de D. Sophia Abecassis, a maior contri-
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buinte, as cotizacdes de vdrias companhias de Seguros,
nomeadamente “A Mundial”, e do Dr. José Espirito Santo
(que ja mostrava uma apeténcia para a Sadide). O documento
refere ainda que a gestdo pode considerar-se excelente, dado
que as receitas e as despesas foram do mesmo valor,
339.441885.°

O Centro de Saude de Lisboa estava instalado numa casa da
freguesia da Pena, prestava assisténcia as familias mais caren-
ciadas das zonas mais pobres de Campo de Ourique *’

Citando um jornal da época ': *“ O Centro de Sadde de Lisboa
ndo € propriamente um instituto clinico, antes um vasto labo-
ratério de experiéncias e investigacdes, que amplia a sua
ac¢do até ao lar, vigiando e protegendo a familia.

O fulcro da sua actividade era porém a higiene infantil. A pro-
filaxia das doencas evitdveis, a alimentacdo, as horas de
repouso, a vigilancia sobre o sono, a correc¢do de anomalias
ou defeitos.”

Fazia parte do pessoal técnico deste Centro pioneiro um corpo
de visitadoras sanitdrias, supervisionadas pelas enfermeiras
Maria Palmira Tito de Morais e Maria Medina Monjardino,
que dia a dia, em permanente contacto com a crianca, ia
conhecendo o ambiente onde esta se desenvolvia, segundo o
modelo da The National Organization for Public Health
Nursing . A puericultura, a higiene post-partum e durante a
gravidez sdo temas para pequenas palestras, feitas nas salas do
Centro, destinadas as maes.*’

Os laboratérios do Centro, onde trabalhos de investigacdo
cientifica se foram realizando com éxito, preparavam vacinas
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e soros''. Muitos jovens Pediatras da altura passaram por este
Centro, aprendendo as vacina¢des e puericultura, como Abilio
Mendes e Maria de Lourdes Levy, ou mais velhos, fazendo
consultas, como Jacome Delfim, sob a Direc¢do do Pediatra
do Centro, Dr. Moreira Braga.

Higienistas e homens de satude publica aqui trabalharam com
extrema dedicagdo, como por exemplo o Dr. José Cutileiro,
sempre em colaboracdo com o Director do Centro, Prof. Dr.
Maia de Loureiro. Também o entdo jovem Arnaldo Sampaio
por aqui passou tomando conhecimento desta experiéncia e
certamente Gongalves Ferreira.

Transcrevo da separata da “Imprensa Médica”, sob o titulo “A
Enfermagem de Saide Publica num programa de profilaxia da
tuberculose™:

(...) “O objectivo deste nosso trabalho é analisar a contri-
bui¢cdo da Enfermagem de Satde Piblica num programa de
profilaxia da tuberculose, servindo-nos do trabalho realizado
desde Julho de 1940 a Julho de 1943 (...). Na discussio e con-
clus@io a autora fala na necessidade da acc@io das enfermeiras
de saude publica e aponta para duas a trés, numa comunidade
urbana de 100.000 habitantes, com meios de transporte ade-
quados. O trabalho debrugou-se sobre 909 individuos, dos
quais 67,8 por cento eram criangas e 29,2 por cento adoles-
centes e adultos (...)."

Um dos grandes médicos impulsionadores deste PRIMEIRO
CENTRO DE SAUDE EM PORTUGAL foi José Jacinto
Cutileiro, mais um nome de técnico de saide ptiblica esque-
cido em Portugal.



Acta Pediatr Port 2009:40(4):189-93

Lendo o Curriculum Vitae de J. Cutileiro para concurso da
vaga de Professor Extraordindrio da Cadeira de Higiene e
Epidemiologia, da Faculdade de Medicina de Lisboa, sabe-
mos que em 1938 este conhece Jodo Maia de Loureiro, regres-
sado dos Estados Unidos, onde se doutorara em Sadde Pu-
blica, e que o convida para a aventura do Centro de Sadde
modelo, numa freguesia de Lisboa, com cerca de 14.000 habi-
tantes, para o qual precisava de um epidemiologista que tra-
balhasse em full-time, exigéncia da Fundag@o Rockefeller.

A ideia original era a de fazer dele (Centro de Satide de
Lisboa) uma unidade mae, a partir da qual outras se iriam for-
mando, distribuidas por varios pontos da cidade.’

Nao posso passar sem transcrever este texto do seu Curri-
culum, que define o verdadeiro Homem de Satide Publica que
José Cutileiro foi: “Um Servico de Saude deve valorizar as
doengas infecciosas que flagelam o seu pafs consoante a sua
importancia actual e ndo segundo a tradicdo; e assim, parecia-
nos mais légico perder tempo a estudar e a tentar combater
doengas endémicas evitdveis, que apesar da sua banalidade
causam anualmente centenas ou milhar de mortes, do que gas-
tar longas horas descrevendo em hdérridas pestiléncias, que s6
incidental e episodicamente nos atacam e pouco ou nenhum
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peso t€ém na nossa obitudria”.

Em 1941, o médico interrompe o trabalho no Centro por ser
mobilizado para os Agores, onde durante a guerra continua o
seu trabalho de epidemiologista e higienista, enfrentando difi-
culdades enormes na luta contra os dois problemas mais gra-
ves na Ilha Terceira - a febre tiféide e a peste. Regressa em
1944 e faz o Doutoramento em Medicina em 1946, tendo sido
aprovado com 19 valores.

Em 1950 - data do Curriculum Vitae - tem 34 trabalhos cien-
tificos publicados.’

A grande aventura do Centro de Saide de Lisboa acaba em
1949. Durante dez anos, estes e outros profissionais de saide
conseguiram realizar um trabalho meritério e iludir, durante a
IT Grande Guerra, a vigilancia policial que foi sempre contra
as ideias novas e, sobretudo, contra o esclarecimento € con-
tacto com populacdes pobres de bairros operdrios, como era o
caso da Freguesia da Pena.

Estes dez anos corresponderam ao ascenso e a queda do nazi-
fascismo na Europa.

Em Portugal foi a consolida¢@o da Ditadura, a alianca ibérica,
a revolugdo corporativa e as Caixas de Previdéncia.

No pés-guerra houve a esperanca que os aliados ajudassem e
levassem a queda de Salazar. Tal ndo aconteceu mas, nesse
periodo, o movimento antifascista fortificou-se e culminou
com o largo movimento de apoio a candidatura a Presidéncia
da Republica do General Norton de Matos. Criou-se um mo-
vimento civico de mulheres democratas com Maria Lamas,
Isabel Aboim Inglés, Cesina Bermudes, Maria Palmira Tito de
Morais, entre muitas.

Findo o periodo eleitoral, e como consequéncia do apoio a
candidatura a Presidéncia de Norton de Matos, Salazar desti-
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tui a Enf* Maria Palmira de todos os cargos de funciondria
publica do Centro de Satde de Lisboa e da Escola Técnica de
Enfermeiras.”

O Centro de Saidde de Lisboa € encerrado por ordem do
ditador."
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...Dizem-me que o arquivo, que continha trabalhos de
investigagdo e relatdrios valiosissimos sobre a Satde Piblica
em Portugal, foi totalmente destruido...”."

A ideia dos Centros de Saudde ird reaparecer apenas em 1972,
trinta e trés anos mais tarde, j& com Marcelo Caetano no
poder.

A OMS ¢ criada em 1946, ¢ a Enf* Maria Palmira Tito de
Morais entra em 1950 para os seus quadros, fazendo uma bri-
lhante carreira internacional e, coincidéncia ou nao, entra
também para a mesma organizacdo o Dr. José Jacinto
Cutileiro.
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Jodao M. Videira Amaral

Faculdade de Ciéncias Médicas / Universidade Nova de Lisboa

Tive a oportunidade de ler e analisar a monografia com titulo
e subtitulo em epigrafe, publicada sob os auspicios da
Organizacdo Mundial de Saidde em 2009 e da autoria de peri-
tos dos Department of Child and Adolescent Health and
Development e Department of Nutrition for Health and
Development ~ (Acessivel, para  descarregar, em
http://www.who.int/nutrition/publications/infantfee-
ding/9789241597494/en/index.html).

A publicacdo, conforme o titulo sugere, tem como destina-
tarios estudantes de medicina e profissionais ligados as cién-
cias da sauide; os topicos que a integram foram apresentados
em diversas reunides cientificas no ambito dum projecto for-
mativo, estando prevista nova edi¢do em 2013.

Ao longo de 100 pédginas em que € dada énfase ao leite ma-
terno, os conteidos fundamentam-se em 250 referéncias
bibliogréficas identificadas em superscript e distribuidas por
9 capitulos organizados do seguinte modo:

1- Importancia da alimentagdo na idade pedidtrica; praticas
recomendadas

2- Bases fisioldgicas da alimentag¢@o com leite humano
3- Alimentacdo complementar

4- Recomendacdes relativas ao lactente recém-nascido;
actuacdo nas maternidades

Geneva: World Health Organization Press, 2009

5- Alimentacdo no lactente e crianga jovem

6- Alimentacdo em circunstancias dificeis e excepcionais
7- Actuagdo em situagdes de dificuldade na amamentacao
8- Sadde materna

9- Politicas e acgdes no ambito da comunidade e sistemas
de satde

Os capitulos contém sinteses (boxes) dos contetidos (em
nimero de 18), quadros (em ndmero de 10) e 22 figuras.
Desta obra faz parte um CD ROM (a que nao tive acesso) que,
de acordo com o que € referido na Introdugdo, incorpora dia-
positivos em power point e lista de objectivos educativos com
especial interesse para estudantes.

A parte final intitulada Anexos apresenta diversas curvas de
crescimento e de velocidade de crescimento, diversos indica-
dores para avaliacdo de praticas nutricionais, assim como uma
multiplicidade de portais da net sobre alimentacdo e nutricdo
na crianga e adolescente.

Para marcar bem a importincia do problema em andlise, o
capitulo 1 inclui uma figura muito chamativa, tirada da revista
Lancet (2008;371:243-60) sobre causas de morte em criangas
com menos de 5 anos em todo o mundo (no total: contabili-
zados 9,5 milhdes de 6bitos em 2006 no referido grupo etario)
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sobressaindo a subnutricdo como factor etiolégico em 35%
dos casos.

A leitura atenta permite-me concluir globalmente que se trata
duma obra elaborada de forma didéctica e de grande utilidade
para os destinatdrios. Assumindo o papel de comentador,
entendo que serd pertinente focar de modo sucinto determina-
dos aspectos do texto os quais despertaram mais atengdo, uns
pela sua importincia, actualidade e implicagdes na clinica,
outros pela eventual controvérsia que poderdo gerar. Passo a
enumera-los:

- Recomendag¢do de aleitamento materno exclusivo até aos 6
meses (em regime “livre” dia e noite”, podendo prolongar-se
até aos 2 anos associado a alimentacdo diversificada); vanta-
gens de tal procedimento (designadamente considerando o
melhor desempenho cognitivo futuro, directamente propor-
cional a dura¢do do mesmo) em contraposi¢ao com 0s poten-
ciais riscos da alimentacdo com férmula, esta tltima compor-
tando maior probabilidade de patologia ulterior como doenca
de Crohn, doenca celiaca, diabetes do tipo I e colite ulcerosa.

- Em circunstancias especiais, como dificuldades da adapta-
¢do da boca a aréola-mamilo e em recém-nascidos criangas
de baixo peso, é recomendada a administragdo do leite
materno através de pequeno copo cujo rebordo é posto em
contacto com os ldbios sem verter; a crianga “fard o resto”,
deglutindo sem dificuldade o leite.

- Refor¢o da necessidade e vantagens do procedimento de
iniciar a amamentagdo, colocando o RN ao peito dentro da
1/5 hora pés-parto em geral, mesmo nos casos de cesariana
com anestesia regional, e até as 4 horas de vida nos casos de
cesariana com anestesia geral; desaconselhado o uso de
chupeta.

- Importincia de diferir a laquea¢do do corddo umbilical
enquanto houver pulsacdes no mesmo (~3 minutos em
regra) como forma de contribuir para incrementar os depé-
sitos de ferro

- Enfase para o papel de factores bioactivos, tais como: o fac-
tor de crescimento epidérmico (e outros factores de cresci-
mento) no leite humano, protegendo contra a sensibiliza¢cdo
por proteinas estranhas, e com papel importante no desen-
volvimento e maturacdo dos nervos e da retina; e o factor
inibidor da lactagdo (FIL ou feedback inhibitor of lacta-
tion), polipéptido que promove a interrup¢do da secre¢ao de
uma mama quando o bebé suga na do lado oposto.

- A partir dos 6 meses de idade, e em caso de impossibilidade
de aleitamento materno, “poderd ser administrado leite de
vaca gordo fervido” citando-se, a propdsito, as WHO Gui-
ding Principles, 2005.

- Chamada de atengdo para a necessidade de a alimentacdo
diversificada se adaptar aos recursos locais, tradi¢des e cultu-
ra familiares, com o apoio do médico ou profissional, o qual
deverd conhecer a composi¢ao dos alimentos disponiveis.

Amaral JMV — Critica de Livro

De acordo com documento da OMS —“Guiding principles
for feeding non-breastfed children 6-24 months of age”
Geneva: WHO, 2005 - a partir dos 6 meses de idade pode-
rdo ser administrados, para além de peixe e ovos, também
figado, “carne de 6rgdos” (ricos em ferro), amendoins e
mariscos, considerando “que ndo hd estudos cientificos
controlados” que contra-indiquem tal procedimento.

No periodo de alimenta¢do complementar, “tendo em conta
a insuficiéncia em ferro da generalidade dos alimentos de
origem animal para satisfazer as necessidades”, € aconse-
Ihada a administragdo do referido metal, de preferéncia sob
a forma de produtos da industria alimentar ricos em ferro
em detrimento dos preparados farmacolégicos, sendo que
tal suplementacdo nio € aconselhdvel nas dreas do globo em
que a maldria é endémica.

Quanto ao zinco, chama-se a atencdo para a necessidade de
administrar zinco durante 10-14 dias a todas as criancas
com diarreia: 20 mg/dia se idade > 6 meses, e 10 mg/dia se
< 6 meses.

Na lista de alimentos ricos em ferro (e também em folato e
vitamina A) consta o figado; e na de alimentos ricos em
zinco, igualmente o figado e a “carne” de 6rgdos.

Num dos capitulos foi abordado um aspecto muito impor-
tante dizendo respeito ao apoio e ao ensino — aprendizagem
a lactante e pré-lactante; tal processo, implicando para os
formadores determinadas estratégias, na minha perspectiva,
sdao de grande utilidade na prética clinica e aplicdveis na
relacdo e comunica¢do médico-pessoa.

A alinea sobre avalia¢io nutricional constitui uma Sptima
oportunidade para rever nocdes bdsicas importantes.

Em suma, considero o documento de grande utilidade e com
caracteristicas que permitem atingir os objectivos delineados
pelos autores; o mesmo merece fazer parte das bibliotecas de
servigos hospitalares e centros de satde, salientando que mui-
tas das figuras apresentadas constituem um instrumento impar
de educacdo para a saude.

Admito como ponto forte a actualizagdo propiciada com base
em documentagdo cientifica, tendo sido dada énfase (e bem)
ao aleitamento materno em vertentes diversas. E interpreto
como ponto fraco a ndo inclusdo de tabelas especificando a
composicao dos alimentos em macro e micronutrientes como
meio para tornar mais efectiva a diversificag@o, tanto mais
que o documento tem como alvo os paises de todo o mundo e
se advoga o respeito pelas praticas tradicionais e cultura das
populagdes. Serd que as mesmas fazem parte do CD-ROM?

Por fim, um comentdrio marginal que tem a ver com aspectos
susceptiveis de controvérsia: ao ler a monografia tive a sensa-
cdo de regressar ao passado de 40 anos, em relacdo a certas pra-
ticas; contudo, hd que atender a missdo prioritdria da OMS de
lutar contra a subnutricio em paises de fracos recursos; por
outro lado, € sabido que a Medicina ndo € uma ciéncia exacta. ..
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NOTICIAS

Calendario de Eventos Nacionais e Internacionais

JULHO 2009

*4th Europediatrics 2009. Moscovo, Rissia, 3-6/7/09 (AC&C
International Professional Congress Organiser, tel. +302106889130,
fax +302106844777, europaediatrics2009 @acnc.gr)

* International Symposium on Pediatric Radiology. Rio de Janeiro,
Brasil, 23-25/7/09 (Dr. Pedro Daltro, daltro.pedro@gmail.com,
www.pedrad2009.com.br/)

SETEMBRO 2009

¢ Pediatric Pharmacology. Webminar, 3/9/09 (NextLevel Pharma,
www.nextlevelpharma.com)

*PIBD 2009 International Symposium on Pediatric Inflamma-
tory Bowel Disease. Paris, Franca, 9-12/9/09 (PIBD 2009,
tel. +33153858268, fax +33153858283, PIBD2009reg @mci-group.com,
www.pibd2009.com/registration.html)

* Golden First Hour post partum. Budapeste, Hungria, 10-12/9/09
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates@mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

eIl Curso de Ventilacio Nio Invasiva Pedidtrica e Neonatal
no doente agudo. Porto, 24-25/9/09 (Dra. Milagros Garcia,
tel. 933936172, milagar@gmail.com)

* 3° Curso de Introduciio a Bioestatistica da SPP. Porto, 24-26/9/09
(Patricia Alves, tel. 225513622, fax 225513623, palves@med.up.pt)

* Glomerular and tubular disorders of the neonate: from
physiopathology to clinical practice. Dijon, Franca, 24-26/9/09
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates@mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

*VII Jornadas de Pediatria Ambulatéria do Hospital Santa
Maria Maior. Barcelos, 25/9/09 (tel. / fax 253809200 / 253817379,
pediatria@hbarcelos.min-saude.pt)

¢ IX Jornadas do Servico de Pediatria do Hospital de Faro. Faro,
25-26/9/09 (Silvia Prazeres, tel. 289001992, fax. 289001924,
pedfaro.jornadas2009 @ gmail.com)

*7° Curso de Actualizacdo em Dermatologia Pedidtrica. Funchal,
26/9/09 (Teresa Batista, tel. 214164309, www.eventos.bayer.pt)

¢ Filhos de Maes Toxicodependentes - Periodo Neonatal e Follow-up.
Lisboa, 28-29/9/09 (www.chln.pt)

*VII Curso Basico de Doencas Hereditiarias do Metabolismo.
Lisboa, 28-29/9/09 (ASIC, tel. 239484464, fax 239482918,
congressos @asic.pt)

*32nd Union of Middle Eastern and Mediterranean Pediatric
Societies (UMEMPS) congress. Dubrovnik, Crodcia, 30/9-3/10/09
(tel. +38521231977, fax +38521231397, eridan@eridan.hr)

OUTUBRO 2009

I Curso de Pés-Graduacio Milupa: Nutricio Pediitrica. Obidos,
1-3/10/09 (Milupa, tel. 214246880, milupa@milupa.pt)
* Neonatal Neurology - ESN Courses 2009-2011. Hamburgo,
Alemanha, 7/10/09 (Kenes International, +41229080488,
fax +41227322850, espid@kenes.com)

* Neonatal Respiration - ESN Courses 2009-2011. Hamburgo,
Alemanha, 8/10/09 (Kenes International, +41229080488,
fax +41227322850, espid@kenes.com)

* Curso Basico sobre Terapéutica Farmacologica nas Perturbacoes
do Desenvolvimento e do Comportamento nas Idades Pediatricas.
Lisboa, 8-9/10/09 (www.nasturtium.com.pt)

* 50" Annual Meeting of the European Society for Paediatric
Research. Hamburgo, Alemanha, 9-12/10/09 (Kenes International,
+41229080488, fax +41227322850, espid@kenes.com)

* X Congresso Nacional de Pediatria. Tréia, 15-17/10/09 (Muris Con-
gressos, tel. 229476847, fax 229476846, 10congresso-spp@muris.pt,
WWW.CONEressos.muris.pt)

*Neonatal Pharmacology. Ulm, Alemanha, 15-17/10/09
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax  +49621410680134,
ipokrates@mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

e Cateterismo no Recém-Nascido. Lisboa, 22-23/10/09 (Centro de
Formagao do CHLN, www.chln.pt)

*Curso Internacional de Nefrologia Pediatrica. Barcelona,
22-23/10/09 (le Lara, lelara@vhebron.net)

* Congresso Nacional de Cirurgia Pediatrica 2009. Coimbra,
23-24/10/09 (Margarida Domingues, ASIC, tel. 239484464,
fax 239482918, asic@asic.pt)

* CADIn VAI AO NORTE - Pesssoa, Familia e Escola: Intervencio
no Desenvolvimento Atipico. Porto, 23-24/10/09 (tel. 214858241 ou
912540412, congresssos@cadin.net)

¢ Curso de Cuidados do Recém-Nascido no 1° Més de Vida. Lisboa,
26-30/10/09 (tel. 217805108, fax 217805603, isabel freitas@hsm.min-saude.pt)

e Standards for Research in Child Health (StaR Child Health) Summit.
Amesterdao, Holanda, 27/10/09 (www.starchildhealth.org/)

* VI Simpésio Internacional Sociedade Portuguesa Doencas
Metabélicas. Curia, 29-30/10/09 (ASIC, tel. 239484464,
fax 239482918, congressos @asic.pt)

*4" Escola de Outono de Medicina do Adolescente. Sao Pedro
de Moel, 29-31/10/09 (Elisabete Santos, tel. 232420500,
elisabete.viseul @gmail.com)

e Cardiovascular Intensive Care in Neonates and Children. Varsévia,
Polénia, 29-31/10/09 (Ms. Oehmann, ipokrates@mcon-mannhein.de,
tel. 4496214106134, www.ipokrates.info)

*7° Encontro de Infecciologia Pediatrica, Sociedade Infecciologia
Pediatrica. Anadia, 31/10/09 (Luis Varandas, varandas@ihmt.unl.pt)
Il Curso de Obesidade Pediatrica do Centro Hospitalar
Lisboa Norte — HSM. Lisboa, 31/10/09 (AIDFM, tel. 210008500,

fax 210008501, aidfm@fm.ul.pt)

NOVEMBRO 2009

* XVI Jornadas de Pediatria do Hospital de Santa Maria. Lisboa,
11-14/11/09 (Margarida Vales, tel. 217805202, fax 217805623,
margarida.vales@hsm.min-saude.pt)

IV International Meeting on Neonatology e XXXVII Jornadas da
Seccao de Neonatologia da SPP. Braga, 12-14/11/09 (Muris Congressos,
tel. 229476847, fax 229476846, neonatology2009-spp@muris.pt)

*2° Curso de Patologia Neuroldgica Pediatrica - Epilepsia.
Porto, 17-18/11/09 (tel. 225512100 — ext. 1868, fax 225512273,
neu.ped @hsjoao.min-saude.pt, http://neuropediatria.no.sapo.pt)

* 6th World Congress of the World Society for Pediatric Infectious
Diseases. Buenos Aires, Argentina, 18-22/11/09 (Kenes International,
tel. +41229080488, fax +41229069140, wspid@kenes.com)

* Multideficiéncia: Que Desafios? - Educar, Reabilitar para Integrar.
Viseu, 20-21/11/09 (APPACDM de Viseu, tel. 232483260,
fax 232429521, sem.appacdm.vis09@gmail.com)

LXIII
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*XII Reunido Anual da Sec¢do de Ambulatéorio da SPP:
Obesidade Infantil e Comorbilidades. Evora, 21/11/09
(Natdlia Prates, tel. 266740100 ext. 1357, fax 266707912,
spasppevora@hevora.min-saude.pt)

* Treino parental - Workshop para profissionais. Cascais, 21/11/09
(CADIn, tel. 214858241 ou 912540412, congressos@cadin.net)

* XXI Reunido do Hospital de Criancas Maria Pia / CHP: Da
Infancia ao Jovem Adulto. Porto, 22-25/11/09 (Secretariado,
tel. 226089900 ou 925542332, nascerecrescer@hmariapia.min-saude.pt;
hmariapia@hmariapia.min-saude.pt)

* XVII Jornadas de Pediatria de Leiria e Caldas da Rainha.
Obidos, 26-27/11/09 (Secretariado tel. 262830383, fax 262830396,
sec.pediatria@chcrainha.min-saude.pt)

* XVII Jornadas de Pediatria dos Hospitais de Leiria e Caldas da Rainha.
Obidos, 26-27/11/09 (tel. 262830396, ucen@chcrainha.min-saude.pt)

I Congresso Ibérico e I Congresso Portugués de Fendas Labio-Palatinas.
Porto, 26-28/11/09 (www.congressoibericofendaslabiopalatinas.blogspot.com/)

* XVIII Jornadas do Servico de Pediatria da Unidade Local
de Saide do Alto Minho. Viana do Castelo, 27-28/11/09 (D. Agonia,
tel. 258802414, jornadas.viana@gmail.com)

DEZEMBRO 2009

* Excellence in Paediatrics. Florenga, Italia, 3-6/12/09
(tel. +302106889130, fax +302106844777, reg-excellence@candc-group.com,
www.excellence-in-paediatrics.org/)

o IT Curso de Hematologia Pediatrica — Hesmostase. Lisboa, 5/12/09
(Paula Belmonte / Pedro Mendes, hematopediatria@gmail.com)

¢ Curso de Aleitamento Materno. Lisboa, 16-18/12/09 (tel. 217805108,
fax 217805603, isabel freitas@hsm.min-saude.pt, www.chln.pt)

JANEIRO 2010

*V Congresso Nacional de Neuropediatria. Coimbra, 15-16/1/10
(Sandra Fonseca, www.neuropediatria.pt)

* Reunido Anual da Seccio de Cuidados Intensivos. Coimbra,
21-23/1/10 (secretariado disponivel em breve)

¢ 5° Curso de Infecciologia Pediatrica. Coimbra, 28-29/1/10 (ASIC,
tel. 239484464, fax 239482918, congressos@asic.pt)

FEVEREIRO 2010

*IV Reunido de Imunodeficiéncias Primarias. Coimbra, 5/2/10
(Grupo Portugués de Imunodeficiéncias Primarias / Sociedade
Portuguesa de Imunologia, secretariado disponivel em breve)

o II Jornadas de Pediatria do Instituto CUF. Porto, 5-6/2/10 (Isabel
Ferreira, tel. 220033500, imferreira@jmellosaude.pt)

¢ 19° Encontro de Pediatria do Hospital Pediatrico. Luso, 18-19/2/10
(ASIC, tel. 239484464, fax 239482918, congressos@asic.pt)

¢ 4* Reunido Pediatrica do Hospital CUF Descobertas e 1* Reuniio
Satide CUF Pediatrica. Lisboa, 25-27/2/10 (Milupa Comercial SA,
tel. 214246880, fax 214175496, rosario.santos@danone.pt)

MARCO 2010

* Estudo epidemioldgico de GEA por rotavirus em Portugal. Porto,
6/3/10 (SPP, secretariado@spp.pt)

*2010 Neonatal Ultrasound Course. Why, how and when an
ultrasound image? Florenca, Italia, 15-18/3/10 (AIM Group,
ultrasound2010@aimgroup.it, www.aimgroup.eu)

* XXIII Reunido Anual da Seccao de Gastrenterologia, Hepatologia
e Nutricdo Pediatrica da SPP. Aveiro, 17-20/3/10 (Sara Cruz,
tel. 229476847, fax 229476846, sara.cruz@muris.pt, Www.muris.pt)

LXIV

Noticias

ABRIL 2010

* XXIII Reunido Anual da Seccao de Gastrenterologia, Hepatologia
e Nutricdo Pediatrica da SPP. Aveiro, 17-20/3/10 (Sara Cruz,
tel. 229476847, fax 229476846, sara.cruz@muris.pt, www.muris.pt)

* 10th European Conference on Pediatric and Neonatal Ventilation.
Montreux, Suiga, 28/4-1/5/10 (Symporg SA, tel. +41228398484,
fax +41228398485, info@epnv-montreux.org, www.epnv-montreux.org)

MAIO 2010

*28th Annual Meeting of the European Society for Paediatric
Infectious Diseases (ESPID). Nice, Franga, 4-8/5/10 (Kenes,
tel. +41229080488, fax +41229069140, e-mail: espid@kenes.com,
www kenes.com/espid)

¢ 1% Jornadas de Pediatria de Aveiro e Viseu. Viseu, 12-14/5/10
(secretariado disponivel em breve)

e Curso basico de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricao
Pediatrica. Lisboa, 14-15/5/10 (anaisalopes@sapo.pt, secretariado
disponivel em breve)

*10th European Society for Pediatric Dermatology Congress.
Lausanne, Suica, 20-22/5/10 (tel. +41223399571, fax +41223399631,
espd2010@mci-group.com, www.espd2010.com)

JUNHO 2010

* Newborn Hearing Screening 2010 Conference. Cernobbio, Itélia,
8-10/6/10 (NHS 2010, tel. +39.02.23993345, fax +39.02.23993367,
nhs@polimi.it)

* CIPP IX - 9th International Congress on Pediatric Pulmonology.
Viena, Austria, 19-21/6/10 (Anne F. Bidart, cipp@cipp-meeting.com,
http://www.cipp-meeting.com)

AGOSTO 2010
*The 26th International Pediatric Association Congress
of Pediatrics. Johannesburg, Africa  do Sul, 5-9/8/10

(Kenes International, tel. +41229080488, fax +41229069140,
IPAcongress@ipa-world.org)

Cursos de Formacao Continua em Pediatria

*Curso Pés-graduado de Actualizacdo em Ecocardiografia
em Cuidados Intensivos Neonatais. Lisboa, 29/4/09 a 22/7/09
(Gabinete de Estudos Pds-Graduados, FCM/UNL, tel. 218803066,
fax 218803068, gepg@fcm.unl.pt, www.fcm.unl.pt)

*“Encontros a Sexta-Feira” 5° Curso de Formagdo Continua
em Pediatria do Hospital Geral de Santo Anténio. Porto, 3/10/08 a
12/6/09 (Ana Rita Lopes, tel. 222077500 - ext. 1396;
secretariado@hgsa.min-saude.pt; http://www.encontro6feira@no.sapo.pt)

*“O Essencial em... na Crianca e no Adolescente” IV Ciclo de
Cursos do Internato Médico do Hospital de Dona Estefania, Centro
Hospitalar de Lisboa Central, EPE. Lisboa, 19/1/09 a 14/12/09 (Carla
Oliveira, tel. 213596441, fax 213596439; Licia Pratas,
internato@hdestefania.min-saude.pt)

e Autismo da Clinica a Intervenc¢do — Abordagem Teorico-Pratica.
Coimbra, 7/11/09 a 21/11/09 (Sandra Fonseca, ASIC, tel. 239484464,
fax 239482918, sandra.fonseca@asic.pt, congressos@asic.pt)
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Bolsas

* Bolsa S-26 de formacao/investigacao em Pediatria. Parceria S.P.P. -
Wyeth. Data limite 15/9/2009 (crescemosconsigo@wyeth.com,
WWW.Spp.pt)

* Bolsas Pierre-Fabre. Parceria S.P.P. - Avene e Aderma. Candidaturas
para o 1° semestre de 2009 (webmaster@spp.pt)

* Bolsa Geofar. Parceria Sec¢do de Neonatologia da S.P.P. - Geofar.
Data limite 31/5/2009 (www.lusoneonatologia.net)

Noticias

Eventos da Sociedade Brasileira de Pediatria

(fsbp@sbp.com.br; http://www.sbp.com.br)

* 1° Simpésio de Atencdo Multidisciplinar a saide do Adolescente.
Sdo Paulo, 28-29/8/09 (Pré-Reitoria de Extensio — PROEX,
eventos@proex.epm.br)

* 3° Simpésio de Reanimacio Neonatal. Rio de Janeiro, 27-29/8/09
(www.simposioreanimacao2009.com.br)

*34° Congresso Brasileiro de Pediatria, 6° Congresso Brasileiro
de Otorrinolaringologia Pediatrica, 7° Congresso Brasileiro
de Reumatologia Pediatrica. Brasilia, 8-12/10/09
(www.cbpediatria2009.com.br)

*11° Congresso Brasileiro de Terapia Intensiva Pediatrica. Belo
Horizonte, 5-7/11/09
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Indicacdes Gerais aos Autores

A Acta Pedidtrica Portuguesa (APP) aceita artigos sobre qualquer tema
pedidtrico e materno-fetal, nas multiplas dimensdes cientificas, sociais e
culturais relacionadas com a satde e educagdo da crianca e do adoles-
cente. Aceita também estudos experimentais com animais que contribuam
para o melhor conhecimento da fisiologia e fisiopatologia infantil e fetal
na espécie humana.

Sdo bem-vindos artigos provenientes de todos os Paises de Lingua Oficial
Portuguesa. Podem ser aceites, pela sua relevancia, textos escritos noutras
linguas, de reconhecida divulgagdo internacional.

Os artigos propostos nao podem ter sido objecto de qualquer outro tipo de
publicacdo. Esta restri¢ao ndo se aplica a notas de imprensa ou a resumos
publicados no ambito de reunides cientificas. Se houver publicagdes
semelhantes a que € submetida ou se existirem ddvidas relativamente ao
cumprimento dos critérios acima mencionados, estas devem ser enviadas
em anexo ao manuscrito em submissao.

Os manuscritos submetidos devem estar de acordo com os requisitos de
submissdo de manuscritos a revistas biomédicas, elaborados pela Comis-
sdo Internacional de Editores de Revistas Médicas (Uniform Requi-
rements for Manuscripts Submitted to Biomedical Journals — URMSBJ),
elaborados pela Comissdo Internacional de Editores de Revistas Médicas
(International Committee of Medical Journal Editors — ICMJE), dispo-
nivel em URL: www.icmje.org e em N Engl J Med 1997;336:309-15 e,
em recente versdo portuguesa, em Rev Port Clin Geral 2007;27:778-98
(http://www.apmcg.pt/files/54/documentos/20080304 112450125029 .pdf).

Os manuscritos sao inicialmente avaliados por membros da equipa edi-
torial e os considerados adequados sdo submetidos ao parecer técnico de
pelo menos dois revisores externos. A revisdo ¢ feita anonimamente,
podendo os revisores propor a rejei¢do, aceitagdo sem modificagdes ou
propor alteragdes de contetido ou de forma, condicionando a publicagdo
do artigo as mesmas. Os pareceres da equipa editorial e dos revisores sdo
comunicados ao(s) autor(es).

A propriedade editorial dos artigos publicados ¢ da APP. Uma vez aceites,
os manuscritos ndo podem ser publicados textualmente ou em forma seme-
lhante noutros locais, mesmo noutro idioma, sem o consentimento da APP.
O(s) autor(es) mantém os direitos de autor da sua obra, o que lhes permite:

— publicar em parte ou na totalidade o seu artigo em livro, com a
necessdria referéncia a publicac@o do artigo;

— utilizar figuras, tabelas e textos do seu artigo em outros traba-
lhos escritos pelo(s) autor(es), com a necessdria referéncia a
publicagdo do artigo;

— incluir o seu artigo em compilacdes de textos para ensino, sem-
pre que sejam distribuidos gratuitamente pelos estudantes ou
disponibilizados em suporte informdtico de acesso livre, com
intuito de ensino ou formagdo.

Apesar dos editores e dos revisores envidarem esfor¢os para assegurar a qua-

lidade técnica e cientifica dos manuscritos, a responsabilidade final do con-
tetido € dos autores, aos quais pertence a propriedade intelectual dos artigos.

Tipos de artigos publicados na Acta Pediatrica Portuguesa
A APP prevé a publica¢do de vdrios tipos de artigos:
2.1. Artigos de investigacio original.

Contendo o resultado de investigacdo original, qualitativa ou quan-
titativa. O texto, organizado em introduc@o, métodos, resultados,
discussdo (e eventualmente conclusido), ndo deve exceder 3200
palavras, excluindo referéncias e ilustracdes, com um maximo de
seis ilustragdes e até 30 referéncias. Devem incluir resumos estru-
turados, em portugués e em inglés, com um limite de 300 palavras.

2.2. Publicacdes breves.

Contendo resultados preliminares ou achados novos. O texto, orga-
nizado em introduc@o, métodos, resultados, discussdo e conclus@o,
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2.5.

2.6.

27.

28.

NORMAS DE PUBLICACAO

ndo deve exceder 1500 palavras, excluindo referéncias e ilustra-
¢des, com um maximo de duas ilustracdes e até quinze referéncias.
Devem incluir resumos estruturados em portugués e em inglés, com
um limite de 250 palavras.

Casos clinicos.

Casos clinicos originais, devidamente estudados e discutidos. O
texto deve incluir uma breve introducéo, a descricdo do(s) caso(s),
a discussdo sucinta que terminard com uma conclusdo sumdria. O
texto ndo deve exceder 1200 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tragdes, com um maximo de duas ilustragdes e até doze referéncias.
Os casos clinicos devem incluir resumos, em portugués e em inglés,
com um limite de 120 palavras, estruturados em introdug¢@o, relato
dos casos e discussdo (eventualmente conclusao).

Séries de casos (Casuisticas).

Contendo a descri¢do de séries de casos, numa perspectiva de refle-
x@0 sobre uma experiéncia particular de diagndstico, tratamento ou
progndstico. O texto, incluindo uma breve introduc@o, a descri¢ido dos
casos, a discussdo sucinta contendo uma concluso, nao deve exceder
2200 palavras, excluindo referéncias e ilustragdes. O texto deve estar
organizado em introdugio, métodos, resultados e discussao (eventual-
mente conclusdo), com um maximo de trés ilustracdes e até trinta
referéncias. As séries de casos devem apresentar resumos estrutura-
dos, em portugués e em inglés, com um limite de 250 palavras.

Artigos de revisao ou actualizacao.

Artigos de revisdo sobre temas das diferentes dreas da Pediatria, com
interesse pratico para profissionais de saide dedicados a criancas e
adolescentes. Este tipo de artigos de revisdo € geralmente solicitado
pelos editores. Contudo, serdo avaliados artigos de revisdo submeti-
dos sem solicitagdo prévia dos editores. As revisdes sistemadticas ou
quantitativas tém prioridade editorial sobre revisdes cuja metodologia
ndo € especificada. O texto ndo deve exceder 3400 palavras, excluin-
do referéncias e ilustragdes, incluir um maximo de seis ilustragdes e
até 60 referéncias. As revisdes sistemdticas e quantitativas (metandli-
ses, p.ex.) devem ser organizadas em introducdo, métodos, resultados
e discussdo (incluindo conclusdes). Os artigos devem incluir resumos,
em portugués e em inglés, com um limite de 250 palavras, devendo
ser estruturados no caso de serem revisdes quantitativas.

Consensos e Recomendacdes.

A submissdo de consensos e recomendacdes emanadas por Sec¢des
da SPP ou sociedades afins & SPP deverd ser feita pelos respectivos
presidentes, ou seus representantes. A autoria serd atribuida a Sec¢do
ou Sociedade em causa, devendo constar no fim do texto a data da
aprovacao do documento (e eventualmente a data prevista para a
revisdo), os nomes dos autores envolvidos na sua elaboracdo,
respectiva filiag@o institucional, seguido expressamente da mengao
“em representacdo da Seccdo de... da SPP, ou da Sociedade Portu-
guesa de...”. O texto ndo deve exceder 3400 palavras, excluindo
referéncias e ilustracdes, e conter um maximo de 60 referéncias. Este
tipo de manuscrito ndo € sujeito a processo de revisao externa, sendo
apenas submetido a revisdo editorial formal e publicado na rubrica
“Sociedade Portuguesa de Pediatria - Consensos e Recomendacdes”.

Artigos sobre Educacao Médica.

Artigos de revisdo ou opinido sobre a formacdo médica continua,
geral ou pedidtrica, dirigidos a profissionais de satide que se dedi-
cam a criangas e adolescentes, particularmente a responsdveis pela
formacao pré e pos-graduada. Este tipo de artigo pode ser subme-
tido sem a solicitagdo prévia dos editores. O texto nio deve exceder
2400 palavras, excluindo referéncias e ilustra¢des, incluir um méxi-
mo de trés ilustracdes e até 20 referéncias. Os artigos devem incluir
resumos, em portugués e em inglés, com um limite de 250 palavras,
devendo ser estruturados no caso de serem estudos originais.

Artigos sobre Etica.

Artigos de revisdo ou de opinido sobre problemas éticos médicos,
de cardcter geral ou pedidtrico. Este tipo de artigo pode ser subme-



Acta Pediatr Port 2009:40(4):LXVI-LXXI

tido sem a solicitacao prévia dos editores. O texto nio deve exceder
2400 palavras, excluindo referéncias e ilustragdes, incluir um méaxi-
mo de trés ilustracdes e até 30 referéncias. Os artigos devem incluir
resumos, em portugués e em inglés, com um limite de 250 palavras,
devendo ser estruturados no caso de serem estudos originais.

2.9. Artigos sobre Histéria da Medicina.

Artigos de revisdo sobre aspectos da Histéria da Medicina, geral ou
pedidtrica. Este tipo de artigo pode ser submetido sem a solicitagdo
prévia dos editores. O texto ndo deve exceder 2400 palavras,
excluindo referéncias e ilustragdes, incluir um méaximo de trés ilus-
tragoes e até 40 referéncias. Os artigos devem incluir resumos, em
portugués e em inglés, com um limite de 250 palavras.

2.10. Criticas de livros, de publicacdes em versiao electrénica, de
sitios da Internet ou de programas informaticos.

O texto néo deve exceder 600 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tragdes, e incluir no maximo duas ilustracdes e até seis referéncias
bibliograficas, incluindo a referéncia bibliogrdfica completa do
objecto da revisdo. Estes artigos ndo devem conter resumos.
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Artigos de opinido.

Incidem em comentdrios, ensaios filos6ficos, andlises criticas ou
enunciados de posi¢do, acerca de topicos de interesse nas dreas da
Pediatria e Satde Infantil, politicas de saide e educa¢do médica. O
texto ndo deve exceder 900 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tragdes, e incluir no maximo uma ilustragdo e até cinco referéncias.
Estes artigos ndo devem conter resumos.

2.12. Cartas ao Director.

Comentdrios sucintos a artigos publicados na APP ou relatando de
forma muito breve e objectiva os resultados de observacao clinica ou
investigacdo original que ndo justifiquem publicacdo mais extensa.

O texto néo deve exceder 400 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tracoes, e incluir no maximo uma ilustracdo e até seis referéncias.
As cartas ao director ndo devem conter resumos.

3. Submissao de Manuscritos.

Os manuscritos submetidos & APP devem ser preparados de acordo com
as recomendagdes abaixo indicadas e acompanhados de uma carta de
apresentacdo dirigida ao Director da Acta Pedidtrica Portuguesa.

A carta de apresentacdo deve incluir a seguinte informagao:
1) Titulo completo do manuscrito;

2) Nomes dos autores com especificacdo do contributo de cada um
para o manuscrito; justificacdo de nimero elevado de autores
(mais de seis), se tal ocorrer;

3) Especificac@o do tipo de artigo, de acordo com a classificacdo
da APP;

4) Fontes de financiamento, incluindo bolsas e patrocinios comer-
ciais;

5) Explicitagdo de conflitos de interesse ou da sua auséncia;

6) Declaracdo de que o manuscrito ndo foi ainda publicado, na
integra ou em parte, e de que nenhuma versao do manuscrito
estd a ser avaliada por outra revista;

7) Declaracdo de que todos os autores aprovaram a versdo do
manuscrito que estd a ser submetida;

8) Assinatura de todos os autores.

E dada preferéncia 2 submissdo dos manuscritos por e-mail (secretaria-
do@spp.pt). O manuscrito e a carta de apresentacdo devem ser enviados em
ficheiros separados. Deve ser enviada por correio ou por fax (217 577 617)
uma copia da carta de apresentacdo assinada por todos os autores.

Quando estiver disponivel a possibilidade de submissdo on-line, através
das pdginas electronicas da Sociedade Portuguesa de Pediatria
(www.spp.pt), serd esta a forma de submissdo preferencial.

Se ndo for possivel efectuar a submissdo por e-mail, esta pode ser efec-
tuada por correio, com o envio do suporte digital, para o endereco:
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Acta Pedidtrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria
Rua Amilcar Cabral, 15, R/C 1
1750-018 Lisboa, PORTUGAL

Os manuscritos rejeitados ou o material que os acompanha nao serdo
devolvidos, excepto quando expressamente solicitado no momento da
submissao.

Formatacio dos Manuscritos.

A formatagdo dos artigos submetidos para publicagdo deve seguir os
URMSBI - ICMIE (vide “1. Indicacdes Gerais aos Autores”).

Todo o manuscrito, incluindo referéncias, tabelas e legendas de Ilustra-
¢oes, deve ser redigido em coluna tnica, a dois espagos, com letra de
dimensdo 12, e justificado a esquerda.

Aconselha-se a utilizacdo dos formatos de letra Times, Times New Roman,
Courier, Helvética ou Arial; para caracteres especiais, aconselha-se a uti-
lizagdo do formato Symbol.

Em todo o manuscrito as quatro margens devem ser de 2,5 cm.

Todas as paginas devem ser numeradas, incluindo a pagina de identifi-
cagdo do manuscrito.

Devem ser inseridas quebras de pdgina entre cada seccdo do manuscrito.
Nao devem conter cabegalhos nem rodapés.

A publicacio de citagdes, quadros ou ilustracdes cuja origem esteja sujei-
ta a direitos de autor, estd dependente da citacdo completa da fonte e/ou
da autorizagdo do detentor dos direitos de autor.

Unidades de medida - Devem ser utilizadas as unidades de medida do
Sistema Internacional (SI), mas os editores podem solicitar a apresenta¢do
de outras unidades ndo pertencentes ao SI.

Abreviaturas - Devem evitar-se acrénimos e abreviaturas no titulo e nos
resumos. Quando for necessdria a sua utiliza¢do, devem ser definidos na
primeira vez que sdo mencionados no texto. O seu significado deve tam-
bém ficar explicito no resumo, nos quadros e figuras, excepto no caso das
unidades de medida. Quando usados mais do que seis acronimos ou abre-
viaturas, recomenda-se a inclusdo de um quadro com a lista completa dos
mesmos.

Nomes de doencas — Os nomes de doencas devem ser escritos em mintscula,
exceptuando-se apenas aqueles que contém toponimicos ou antropénimos.

Nomes de medicamentos - Deve ser preferida a utilizacdo da Designacao
Comum Internacional (DCI) de farmacos, escrito em minudscula, em vez de
nomes comerciais de medicamentos. Quando forem utilizadas marcas regis-
tadas, pode ser mencionado o nome do medicamento, em maitiscula e segui-
do do simbolo ®, e 0 nome do fabricante e a sua sede, entre paréntesis.

Nomes de instrumentos — Os instrumentos de medida, diagndstico ou
programas informdticos utilizados no estudo e mencionados no manus-
crito devem ser apresentados de forma genérica e através do seu nome
comercial, seguido do simbolo ®, e o nome do fabricante e a sua sede,
entre paréntesis.

Local do estudo — A filiacao institucional dos autores deve ser referida na
pagina do titulo. Nao deve ficar explicita, no texto ou no resumo, a iden-
tificagdo da instituicao onde decorreu o estudo, de modo a manter o duplo
anonimato da revisdo. Se essa referéncia for importante para a compreen-
530 do manuscrito, deve ser feita em termos de caracterizagio genérica do
nivel de diferenciacdo e local geografico da instituicio (ex®: “hospital uni-
versitario de nivel III”” ou “centro de satide em drea rural”).

Seccdes do manuscrito - O manuscrito deve ser apresentado na seguinte
ordem:

1 - Titulo (em portugués e inglés) e titulo abreviado, autores, institui-
¢oes, agradecimentos, enderego (e autor) para correspondéncia;

2 - Resumos e Palavras-chave (em portugués e inglés);
3 - Texto;
4 - Referéncias;

5 - Legendas;
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4.2.
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6 - Ilustracoes:

6.1
6.2

- Quadros;

- Figuras.

Pagina de Identificacao.

Na primeira pdgina do manuscrito devem constar:

4.1.1.

4.1.2.

4.1.3.

4.14.

4.1.5.

4.1.6.

4.1.7.

4.18.

4.1.9.

4.1.10.

O titulo (conciso e descritivo), na lingua original do manus-
crito e em inglés;

Um titulo abreviado (com um maximo de 40 caracteres,
incluindo espacos);

Os nomes dos autores, incluindo o primeiro nome por
extenso (ndo devem incluir graus académicos ou profissio-
nais ou titulos honorificos);

A filiagdo institucional de cada autor no momento em que o
trabalho foi realizado (deve figurar apenas na pagina do titu-
lo; casos excepcionais devem ser justificados);

A contribui¢do de cada autor para o trabalho.
Como referido nos URMSBJ - ICMJE, a autoria requer uma
contribui¢do substancial em, pelo menos, uma das seguintes
actividades:
— Concepcido e desenho do estudo, ou obtencdo
dos dados, ou andlise e interpretacio dos dados;

— Redac¢do do manuscrito ou revisdo critica do
seu conteudo intelectual;

— Aprovacdo final da versdo submetida para
publicacdo.
A obtencio de financiamento, a recolha de dados ou a super-

visdo geral do grupo de trabalho, por si s6, ndo justificam
autoria.

E necessdrio especificar a contribuicio de cada autor para o
trabalho. Sugere-se a seguinte discriminaco:

(a) Desenho do estudo.

(b) Recolha de dados.

(c) Analise estatistica.

(d) Interpretacio dos dados.
(e) Preparacdo do manuscrito.
(f) Pesquisa bibliografica.

(g) Recolha de fundos.

Nos manuscritos assinados por mais de seis autores (trés
autores no caso das cartas ao editor), tem que ser explicitada
a razdo de uma autoria tdo alargada. E necessaria a aprova-
¢do de todos os autores, por escrito, de quaisquer modifica-
¢oes da autoria do artigo apds a sua submissao.

O nome e contactos do autor que deverd receber a correspon-
déncia, incluindo enderego postal e telefone, fax ou e-mail;

Os Agradecimentos, mencionando colaboradores que ndo
cumpram critérios para autoria mas que contribuiram subs-
tancialmente para o estudo ou manuscrito, especificando o
seu contributo.

Eventuais fontes de financiamento, como patrocinios ou
bolsas.

Declaragio de Conflito de Interesses entre os autores e algu-
ma eventual instituicdo ou empresa comercial ligada de
alguma forma ao dmbito do estudo ou manuscrito.

Contagem de palavras, respectivamente, para cada resumo e
para o texto principal (ndo incluindo referéncias e ilustra-
¢oes).

Resumo e Palavras-Chave.

4.2.1.

Resumo - Deve ser redigido na lingua original do manuscri-
to e inglés, ndo ultrapassando os limites indicados na espe-

Normas de Publicacdo

cificacdo dos tipos de manuscritos mas suficientemente
informativo e elaborado segundo um formato estruturado
contendo os seguintes itens:

4.2.1.1. Os resumos de artigos de investigacdo original,
publicagdes breves e revisdes quantitativas devem
ser estruturados (introduc¢do, métodos, resultados,
discussdo e conclusdes) e apresentar contetido
semelhante ao do manuscrito.

4.2.1.2. Nos casos clinicos e séries de casos, devem ser
estruturados em introducdo, relato do(s) caso(s),
discussdo (incluindo a conclusdo); a conclusiao
deve destacar os aspectos que justificam a publica-
¢d0 do caso ou serie de casos.

4.2.1.3. Os resumos de manuscritos referentes a revisdes nao
sistemdticas e artigos de opinido ndo sdo estruturados
segundo as seccoes referidas na alinea anterior.

Nos resumos ndo devem ser utilizadas referéncias e as abreviaturas
devem limitar-se a0 minimo.

422.

4.3. Texto.

Palavras-chave - Devem ser indicadas logo a seguir ao resumo
até seis palavras-chave, em portugués e em inglés, preferencial-
mente em concorddncia com o Medical Subject Headings
(MeSH) utilizado no Index Medicus. Para a selec¢@o correcta
das palavras-chave recomenda-se a consulta das listas de pala-
vras usadas nos motores de busca: para portugués em
http://www.bireme .br/php/decsws.php ou em http://decs.bvs.br/
e em inglés http://www.nlm.nih.gov/mesh/meshhome.html.
Nos manuscritos que ndo incluem resumos, as palavras-chave
devem ser apresentadas no final do manuscrito.

O texto poderd ser apresentado em portugués ou inglés (podera ser
excepcionalmente considerada a submissdo de textos noutras lin-
guas, de reconhecida divulgagdo internacional).

Os niimeros de um a quinze devem ser escritos por extenso, excepto
quando tém decimais ou se seguidos de unidades de medida. Nime-
Tos superiores a quinze sdo escritos em algarismos, salvo no inicio de
uma frase. As casas decimais devem assinalar-se com virgulas.

4.3.1.

4.3.2.

4.3.3.

Introducdo - Deve conter essencialmente os argumentos
cientificos que fundamentam a realiza¢ao do estudo e justi-
ficam os objectivos. Pode concluir com o enunciado dos
objectivos do estudo. Esta seccdo deve apenas conter as
referéncias bibliogréficas indispensdveis para o fundamento
e 0s objectivos do estudo.

Objectivos - Os objectivos do estudo podem ser apresenta-
dos no final da Introducéo ou em sec¢do propria, devendo
ser claros, explicitos e ndo conter elementos metodolégicos
no enunciado.

Métodos — Esta sec¢@o poderd denominar-se, consoante a
natureza do estudo, “Métodos”, “Material e Métodos”,
“Amostra e Métodos”, “Populagio e Métodos”, ou simples-
mente “Metodologia”. Nesta sec¢do devem descrever-se:

4.3.3.1. A amostra ou a popula¢do em estudo (especifican-
do a sua defini¢do e forma de identificacdo, recru-
tamento ou selec¢do);

4.3.3.2. Alocalizac@o do estudo no tempo e no espago;
4.3.3.3. O desenho do estudo;
4.3.3.4. Os métodos de recolha de dados;

4.3.3.5. Os métodos de andlise dos dados: Os métodos esta-
tisticos devem ser descritos com o detalhe sufi-
ciente de modo a possibilitar a reproducido dos
resultados apresentados. Sempre que possivel deve
ser quantificada a imprecisdo das estimativas apre-
sentadas, designadamente através da apresentacdo
de intervalos de confianga. Deve evitar-se uma uti-
lizacdo excessiva de testes de hipéteses, com o uso
de valores de p, que ndo fornecem informacdo
quantitativa importante. Deve ser mencionado o
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software utilizado na andlise dos dados, referindo o
seu fabricante e, se considerado necessario, inse-
rindo a referéncia de citagdo.

4.3.3.6. As consideracdes éticas devem figurar no final
desta seccdo. Os autores devem assegurar que todas
as investigagdes envolvendo seres humanos foram
aprovadas por comissdes de ética das instituicoes
em que a investigagao foi realizada, de acordo com
a Declaracdo de Helsinquia da Associacdo Médica
Mundial . Nesta sec¢do deve ser mencionada esta
aprovacao e a obtencdo de consentimento informa-
do, se aplicdvel.

4.34. Resultados - Os resultados devem ser apresentados no tex-
to, usando eventualmente Ilustracdes (Quadros e Figuras),
seguindo uma sequéncia légica. Ndo deve ser fornecida
informacgdo redundante, aparecendo em duplicado no texto
e nas ilustragdes, bastando descrever a principais observa-
¢oes referidas nas ilustragdes. (vide infra as recomendagdes
sobre Ilustracdes).

4.3.5. Discussao - Na discussdo ndo deve ser repetida detalhada-
mente a informacdo fornecida na seccdo de Resultados. A
discussdo deve incidir nas limitacdes do estudo, na relacdo
dos resultados obtidos com o observado noutras investiga-
¢oes, devem ser evidenciados os aspectos inovadores do
estudo e as conclusdes que deles resultam. Nesta sec¢do
apenas devem ser incluidas as referéncias indispensdveis
para discutir os resultados do estudo.

4.3.6. Conclusao — Esta sec¢do pode surgir separada da Discussao
ou incluida no final da mesma. E importante que as conclu-
soes estejam de acordo com os objectivos do estudo, deven-
do-se evitar afirmagdes e conclusdes que nio sejam comple-
tamente apoiadas pelos resultados da investigacdo realizada.

Ilustracoes.

As Ilustracdes devem ser anexadas apés as referéncias bibliografi-
cas. As Figuras devem ser anexas apds os Quadros.

Cada Quadro ou Figura deve ser apresentada em paginas separadas,
juntamente com os respectivos titulo e as notas explicativas.

Os Quadros e Figuras devem ser numeradas separadamente (nume-
ra¢do romana para Quadros e numeragdo drabe para Figuras) de
acordo com a ordem com que sdo apresentadas no texto.

Devem ser mencionadas no texto todos os Quadros e Figuras.

Cada Quadro ou Figura deve ser acompanhado de um titulo e notas
explicativas (ex. defini¢des de abreviaturas) de modo a serem com-
preendidas e interpretadas sem recurso ao texto do manuscrito. Se
a ilustragdo possui uma tabela ou grafico que inclua o resultado da
andlise estatistica, devem ser referidos o teste estatistico usado e o
seu nivel de significancia (no caso do cdlculo do risco relativo ou
do odds ratio, devem ser incluidos os seus intervalos de confianga).

O titulo de cada Quadro ou Figura deve ter uma explicac@o sucinta
do contetido, que chame a atengio do leitor para o seu aspecto mais
importante e/ou que auxilie a sua compreensao.

Nos Quadros, o titulo e notas explicativas encimam a tabela; nas
Figuras, o titulo e notas explicativas colocam-se por baixo da ilus-
tra¢do.

Para as notas explicativas dos Quadros ou Figuras devem ser utili-
zados os seguintes simbolos, nesta mesma sequéncia: *, 7, &, §, Il

b/

Nas tabelas devem ser utilizadas apenas linhas de limite hori-
zontais.

As Figuras, incluindo gréficos, mapas, ilustracdes, fotografias ou
outros materiais, devem ser formatadas em computador ou digitali-
zadas.

Nos graficos, as legendas dos eixos devem ser preferencialmente
escritas paralelamente aos eixos das ordenadas e das abcissas, indi-
cando as unidades de medida. Esses eixos devem ter marcas corres-
pondentes aos valores.

4.5.

Normas de Publicacdo

Quando digitalizadas, as legendas, simbolos, setas ou letras devem
ser inseridas no ficheiro da imagem das fotografias ou ilustragcdes
correspondentes. Os simbolos, setas ou letras devem contrastar
suficientemente com o fundo de fotografias ou ilustragdes.

As ilustragdes que incluam fotografias de doentes, deverdo ser
acompanhadas pela autorizacdo do doente ou do seu responsdvel
legal, permitindo a sua publica¢do, devendo ter os olhos tapados ou
desfocados digitalmente, de modo a impedir a sua identificacao,
desde que isso ndo desvirtue a inten¢do da apresentagdo da imagem.

A dimensdo das ilustragdes € habitualmente reduzida a largura de
uma coluna, pelo que as mesmas e o texto que as acompanha devem
ser facilmente legiveis apds reducdo.

A resolucdo de imagens a preto e branco deve ser de pelo menos
1200 dpi e a de imagens com tons de cinzento ou a cores deve ser
de pelo menos 300 dpi.

Uma vez que a impressdo final da APP é predominantemente a
preto e branco ou em tons de cinzento, os graficos ndo deverdo con-
ter cores. A submissdo de imagens a cores deve ser reduzida ao
minimo necessario, dado o nimero limitado de paginas a cores pos-
sivel em cada nimero da APP. O excesso de imagens a cores pode-
rd atrasar a data de publicacdo até haver disponibilidade editorial.

Na primeira submissdo do manuscrito ndo devem ser enviados ori-
ginais de fotografias, ilustracdes ou outros materiais, como peli-
culas de raios-X. As figuras criadas em computador ou convertidas
em formato electronico apds digitalizacdo devem ser preferencial-
mente inseridas no ficheiro do manuscrito.

Em caso de aceitacdo do manuscrito, serdo solicitadas as Ilustracdes
nos formatos mais adequados para a sua reprodugao na revista.

Referéncias.

As referéncias devem ser listadas apds o texto principal, numeradas
sequencialmente, pela ordem de citacdo no texto e com 0 mesmo
formato de letra com que figura no texto.

No texto, os nimeros das referéncias devem ser apresentados em
expoente, antes de virgulas ou pontos finais (ex.: “segundo alguns
autores **7”). Referéncias sequenciais devem ser feitas indicando
apenas a primeira e a tltima, unidas por hifen (ex.: “segundo alguns
autores *7”).

Nio deve ser utilizado software para numeracdo automdtica das
referéncias.

Deve evitar-se a citacdo de referéncias secunddrias (textos que
fazem referéncia as publicagdes originais), resumos e comunica-
¢Oes pessoais (estas serdo referidas no texto como tal).

Os autores devem verificar se todas as referéncias estdo de acordo
com os documentos originais.

Devem ser utilizados os nomes abreviados das publicacdes, de acordo
com o adoptado pelo Index Medicus. Os nomes abreviados devem ser
escritos em itdlico, sem pontuagdo. Em caso de divida sobre qual o no-
me abreviado correcto de publicacdes internacionais pode ser consultado
http://www.ncbi.nlm.nih.gov/sites/entrez?cmd=search&db=journals.

Uma descrigdo pormenorizada do formato dos diferentes tipos de refe-
réncias conforme as regras de URMSBIJ — ICMIJE, pode ser encontra-
da em http://www.nlm.nih.gov/bsd/uniform_requirements.html ou em
http://www.icmje.org.

Citam-se apenas alguns tipos de referenciac¢do:

4.5.1. Artigo de revista: Relacdo de todos os autores - apelido
seguido das iniciais dos primeiros nomes, sem pontos (se
mais de seis autores, constardo os seis primeiros, seguidos
de “et al”, em itdlico). Titulo do artigo. Nome da revista
(abreviada e em itdlico), ano de publicagdo seguido de pon-
to e virgula, nimero do volume seguido de dois pontos, e
primeira e dltima paginas (exemplo 1). Em muitas revistas,
os artigos que ndo tém estrita natureza cientifica tm nume-
ragdo romana (exemplo 2). Em casos excepcionais a pagina-
¢do inicia-se em cada nimero do mesmo volume, nestes
casos, o nimero deve figurar entre paréntesis logo a seguir
ao volume (exemplo 3); na maioria das revistas médicas a
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45.2.

45.3.

454.

paginacdo € continua ao longo de todo o volume e neste
caso o nimero deve ser omitido. Quando se trata de um
suplemento deve figurar logo a seguir ao volume, com indi-
cagdo da numeracdo do suplemento se este for o caso
(exemplo 4). No caso de carta ao editor ou resumo, deve ser
assinalado em paréntesis recto logo a seguir ao titulo do arti-
go (exemplo 5).

Exemplos:

El - Levy ML. Adolescéncia e adolescentes. Acta Pediatr
Port 1995;5:255-8.

E2 - Chadwick R, Schuklenk U. The politics of ethical con-
sensus finding. Bioethics 2002;16:iii-v.

E3 - Diabetes Prevention Program Research Group. Hyper-
tension, insulin, and proinsulin in participants with impaired
glucose tolerance. Pediatr Nurs Rev 2002;40(2):679-86.

E4 - Geraud G, Spierings EL, Keywood C. Tolerability and
safety of frovatriptan with short- and long-term use for
treatment of migraine and in comparison with sumatriptan.
Headache 2002;42 Suppl 2:5S93-9.

E5 - Tor M, Turker H. International approaches to the pre-
scription of long-term oxygen therapy [letter]. Eur Respir J
2002;20:242.

Artigo em publicacio electrénica:
Exemplos:

— Yu WM, Hawley TS, Hawley RG, Qu CK. Immortaliza-
tion of yolk sac-derived precursor cells. Blood 2002 Nov
15;100(10):3828-31. Epub 2002 Jul 5.

— Abood S. Quality improvement initiative in nursing
homes: the ANA acts in an advisory role. Am J Nurs [se-
rial on the Internet]. 2002 Jun [cited 2002 Aug 12];
102(6):[about 3p.]. Acessivel em: http://www.nursing-
world.org/AJN/2002/june/Wawatch.htm

Livro: Nome(s) - apelido seguido das iniciais dos primeiros
nomes do(s) autor(es). Titulo do livro em itélico e iniciais
maitsculas. Edi¢do. Cidade: nome da casa editora; ano de
publicagdo.

— Murray PR, Rosenthal KS, Kobayashi GS, Pfaller MA.
Medical Microbiology. 4th ed. St. Louis: Mosby; 2002.

Capitulo de livro: Nome(s) - apelido seguido das iniciais
dos primeiros nomes do(s) autor(es) do capitulo. Titulo do
capitulo. In: Nome(s) - apelido seguido das iniciais dos pri-
meiros nomes do(s) editor(es), eds. Titulo do livro em ita-
lico e iniciais maitsculas. Nimero da edi¢do. Cidade: nome
da casa editora; ano de publicagdo. Nimero da primeira e
dltima pédginas.

— Arvin AN. Infection control. In: Behrman RE, Kliegman
RM, Arvin AM, editors. Nelson Textbook of Pediatrics.
15th ed. Philadelphia: WB Saunders Company; 1996;
1027-8.

. Comunicacio em jornadas, congressos e similares:

Nome(s) - apelido seguido das iniciais dos primeiros nomes
do(s) autor(es) da comunicag@o. Titulo da comunicag@o. In:
Nome(s) - apelido seguido das iniciais dos primeiros nomes
do(s) editor(es), eds. Livro de publicacdo das comunica-
¢oes; data e local da reunido. Cidade e nome da casa edito-
ra (se referido); ano de publicagdo. Nimero da primeira e
dltima pédginas.

— Christensen S, Oppacher F. An analysis of Koza’s compu-
tational effort statistic for genetic programming. In:
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Foster JA, Lutton E, Miller J, Ryan C, Tettamanzi AG,
eds. Genetic programming. EuroGP 2002: Proceedings of
the 5th European Conference on Genetic Programming;
2002 Apr 3-5; Kinsdale, Ireland. Berlin: Springer; 2002.
p. 182-91.

4.5.6. Pagina web:

— Cancer-Pain.org [homepage on the Internet]. New York:
Association of Cancer Online Resources, Inc.; ¢2000-01
[updated 2002 May 16; cited 2002 Jul 9]. Acessivel em:
http://www.cancer-pain.org/.

5. Autorizacoes.

Antes de submeter um manuscrito a APP, os autores devem ter em sua
posse os seguintes documentos que poderdo ser solicitados pelo corpo
editorial:

— consentimento informado de cada participante;

— consentimento informado relativamente a cada individuo pre-
sente em fotografias, mesmo apés tentativa de ocultar a respec-
tiva identidade;

— transferéncia de direitos de autor de imagens ou ilustragdes;
— autorizagdes para utilizacdo de material previamente publicado;

— autorizag@o dos colaboradores mencionados na seccdo de agra-
decimentos.

. Revisao de Manuscritos.

No caso do artigo ser aceite condicionado a modifica¢des, estas devem ser
realizadas pelos autores no prazo indicado pela APP. O reenvio de nova
versdo do manuscrito deve acompanhar-se de uma carta onde os autores
respondam as sugestdes feitas pelos revisores.

No momento da aceitac@o, os autores serdo informados se devem ser
enviadas as ilustragdes num formato diferente aquele em que foram ini-
cialmente enviadas.

As provas tipograficas serdo enviadas aos autores, contendo a indicacao
do prazo de revisdo em fun¢do das necessidades de publicacido da APP. A
revisdo deve ser aprovada por todos os autores. Nesta fase aceitam-se ape-
nas modificagdes que decorram da correccio de erros tipograficos. A cor-
reccdo deve ser efectuada em documento a parte, referindo a pagina, colu-
na, pardgrafo e linha na qual se pretende que se proceda as correccdes.

O nio respeito do prazo desobriga a APP a aceitar a revisdo pelos autores,
podendo a revisdo ser efectuada exclusivamente pelos servicos da APP.

Juntamente com a correc¢do das provas tipograficas, deve ser enviada
uma declarag@o de transferéncia de direitos de autor para APP, assinada
por todos os autores (documento fornecido pela APP).

. Separatas.

Ap6s a publicagdo de cada nimero da APP, os artigos publicados serdo
enviados em formato PDF pelo Secretariado da APP ao primeiro autor.
Podera ser solicitado ao Secretariado da APP o envio em formato PDF de
artigos publicados recentemente, enquanto nio estiverem disponiveis na
pagina electrénica da Sociedade Portuguesa de Pediatria (www.spp.pt).

. Ficha de verificacido para os autores.

A APP recomenda aos autores que verifiquem na Ficha anexa o cumpri-
mento dos requisitos contidos nestas Normas de Publica¢do, o que acelera
o processo editorial.



Acta Pediatr Port 2009:40(4):LXVI-LXXI Normas de Publicagdo

Ficha de verificacao para os autores

Titulo: na lingua original do manuscrito, em inglés e na versao abreviada

Autores: os nomes, a filiacao institucional, a contribui¢ao de cada autor

Contacto: nome e contactos do autor que deve receber a correspondéncia

Agradecimentos

Fontes de financiamento

Declaracao de Conflito de Interesses

Contagem de palavras: para cada resumo e para o texto principal

Resumo e Abstract: estruturado conforme a tipologia do manuscrito

Palavras-chave: em concordincia com o Medical Subject Headings (MeSH)

Texto: estrutura, conteudo, acronimos e inser¢cdo de referéncias

Iustracoes: formatacdo e numeracao dos Quadros e Figuras; autorizagdes

Referéncias: em concordincia com as regras de URMSBJ — ICMJE

Carta de Apresentacao a APP

Autorizacoes: autoria, agradecimentos, utilizacdo de imagens e material publicado

Declaracao de transferéncia de direitos de autor para APP

Assinatura do autor principal: ........oooiiiiiii e

Acta Pediétrica Portuguesa. Sociedade Portuguesa de Pediatria.
Rua Amilcar Cabral, 15 r/c I, 1750-018 Lisboa. Tel.: 217547680. Fax.: 217577617. secretariado@spp.pt

LXXI



PROPOSTA DE NOVO SOCIO

ACTUALIZACAO DE MORADA

Sociedade Portuguesa de Pediatria

Nome:

Morada:

Caod. Postal - Telef.:

Instituicdo:

Telef.:

e-mail: @

Enviar a:

Sociedade Portuguesa de Pediatria
Rua Amilcar Cabral, 15 r/c I, 1750-018 Lisboa

Tel.: 217 574 680 — Fax: 217 577 617
e-mail: secretariado@spp.pt

Notas:

* Esta proposta de novo sécio deverd ser acompanhada por um cheque de € 30,00 que se
destinard ao pagamento da primeira anualidade.

* Em caso de pretender mudanga de morada deverd indicar-nos qual a antiga para que se
processe a actualizacdo da mesma.



Unipap Unidade de Vigilancia Pediatrica
;i;fﬁ;f:“\ da Sociedade Portuguesa de Pediatria
- Portuguese Paediatric Surveillance Unit -

SOCIEDADE PORTUGUESA DE PEDIATRIA

INSCRICAO DE NOVO NOTIFICADOR
OU ACTUALIZACAO DE CONTACTOS

Nome:

Morada:

Instituigcdo:

Especialidade:

Telefone:

e-mail: @

Enviar para:

Unidade de Vigilancia Pediatrica da Sociedade Portuguesa de Pediatria
Rua Amilcar Cabral, 15 r/c I, 1750-018 Lisboa — Tel.: 217 547 680 — Fax: 217 577 617
e-mail: uvp-ppsu@spp.pt

hvkvAvAvhy, v

Unidade de Vigilancia Pedidtrica / Portuguese Paediatric Surveillance Unit. Sociedade Portuguesa de Pediatria
Rua Amilcar Cabral, 15 r/c I, 1750-018 Lisboa — Tel.: 217 547 680 — Fax: 217 577 617 — e-mail: uvp-ppsu@spp.pt



Bem alimentado

Vocé protege
o seu bebé por fora.

Protegidb

CERELAC ajuda-a a protegé-lo por dentro.

Vocé protege o seu bebé de muitas maneiras, mantendo-o saudavel, seguro e bem alimentado.
A nova CERELAC é a primeira papa com Bifidus BL e Imunonutrientes, que ajudam a reforgar
as defesas naturais do seu bebé dia apés dia.

Bifidus BL & um probiético semelhante aos encontrados na flora intestinal dos bebés
amamentados e estd cientificamente provado que ajuda a manter a flora intestinal saudavel
e a reforcar as defesas naturais.

Os Imunonutrientes sGo uma combinacdo de ferro, zinco e vitaminas A e C, que confribui
para o desenvolvimento do sistema imunolégico.

Cada refei¢ao de papa CERELAC, fornece o beneficio dos cereais, bem como os nutrientes
essenciais para um crescimento e desenvolvimento saudaveis,
CERELAC, a 1¢ papa do seu bebé!

*
* ¢ > &
www..héstlébébé.c.om...pt Pora comegar bem (o | Vida.

Nutric@o Infantil



@ GERMANO DE SOUSA

CENTRO DE MEDICINA LABORATORIAL

Laboratorio de Patologia Clinica

e PESQUISA DE H1N1 (PCR) * PROVA DE SUOR E PESQUISA DE MUTACOES DA FIBROSE QUISTICA
0 nosso método permite o diagndstico diferencial entre a variante e ESTUDO DE HEMOGLOBINOPATIAS
suina H1N1 e o conjunto de subtipos responsaveis pela Gripe e PERFIL ALERGOLOGICO MOLECULAR - ISAC
sazonal, designadamente o H1N1 sazonal, o H3N2 sazonal, e GRAU DE DIGESTAO FECAL
o H1N2, H7N7, HIN2. O diagndstico diferencial dos diversos s PESQUISA DE SUBSTANCIAS REDUTORAS FECAIS
subtipos e variantes do virus HIN1 corresponde aos requisitos s PHADIRECT EX. FARINGEO (PESQUISA DE STREPTOCOCCUS GRUPO A)
de boas praticas emanados e recomendados pela OMS (WHO). » PESQUISA DE ANTIGENIOS CAPSULARES NO LCR

» COPROCULTURA + EXAME PARASITOLOGICO DAS FEZES
TESTE RESPIRATORIO DE TOLERANCIA A LACTOSE

PAINEL DE DETECCAO DE VIRUS

RESPIRATORIOS (PCR) (DOSEAMENTO DE H2 EXPIRADO)
Virus Influenza A, B e C; Virus Parainfluenza 1, 2, 3, 4a e 4b; * MARCADORES DE DOENGA CELIACA
Rhinovirus; Adenovirus; Coronavirus; Echovirus; Bocavirus; * PROVA DE TOLERANCIA A XILOSE

Virus Sincicial respiratério A e B (VSR); Metapneumovirus A e B

PAINEL DE DETECCAO DE HERPES VIRUS
E ENTEROVIRUS (PCR)

HSV-1; HSV-2; VZV; EBV; CMV; HHV-6; HHV-7; HHV-8;

Enterovirus (Coxsackievirus, Poliovirus e Enterovirus)

CONVENGOES E ACORDOS y
ARS (Caixa), ADSE, ADM, ADMG 4
PT-ACS, CTT, Médis, Multicare
Advancecare, Caixa Geral de Depésitos
Cruz Vermelha Portuguesa
Gulbenkian, Ministério da Justica
Partex, SAMS, SAMS Quadros

PSP, Fidelidade, Allianz

Espirito Santo, Generali

Vitoria, Tranquilidade

Lusitania, Axa Portugal

Mondial Assistance

certificagdo
acreditada

e

LABDIAGNOSTICA - PATOLOGISTAS
CLINICOS ASSOCIADOS, LDA.

SEDE - LABORATORIO CENTRAL
Avenida Visconde de Valmor, 33B
1050-237 Lishoa - Tel. 21 798 4400
www.germanodesousa.com

LISBOA - PORTO - CASCAIS - VISEU - EVORA - VILA REAL - VIANA DO CASTELO- MIRANDELA - SETUBAL - TORRES VEDRAS + OLIVEIRA DE AZEMEIS - BRAGA



Agua do mar
enriquecida com
extractos de algas

Tonimer

Rico em substancias de origem  Gel Nasal Spray Hidratante T ’ i | E
marinha, Tonimer esta indicado ~ Hidratante da Mucosa Oral M; ‘
em situagoes de secura da Limita e evita a utilizacao Limita a utilizacao de ' 3 !
mucosa nasal / orofaringea, de vasoconstritores farmacos HIDE{?{TI:.‘TE [ IE:n:N-ﬁmvsu%Ew ’
associada a sensacdo de ardor,  Na secura da mucosa Hidrata a mucosa oral W L;N&»gg oL ;
devido a poluicao, ao fumo, ao nasal mesmo a_companhada da cri?nqa com tosse seca DRAL _sgmﬁ'f,!,"g !
ar condicionado, ao clima seco de crostas e epistaxis associada ao decubito A | zf?}w% :
e frio e & administracao de INDICADO NA UTILIZACAO FREQUENTE E PROLONGADA o owmssiizs | i _3:-;5_,53:':_ :
determinadas terapéuticas. HIPOALERGENICO ® CLINICA E MICROBIOLOGICAMENTE TESTADO el
2
e r‘ m O t e C a Produtos quimi dermatologicos, SA - Est, Nacional 117, Ed. Azevedos - Alfragide - 2610-282 Amadora di :Emaai:::::‘s::; &:*]anﬂ
Telef.: 21 471 83 22 - Fax: 21 471 83 31- E-mail: dermall@dermoteca.com - FUTURAS INSTALACOES: Rua Castilho, N° 59, 1250-068 Lisboa CUALITY HAS A HAME



I l ' Aptamil com
150 - £ 1 Aptamil IMMUNOFORTIS

Namero total *
de infeccdes, Incidéncia
antibioticoterapia e * cumulativa de
otite média I dermatite atépica
(aos 24 meses) I L* 1 (aos 24 meses)

Garssen, J; ESPGHAN, 2007

om
IMMUNORORTIS
pa reforgar
matisamente ¢
jmunitario |
i 5ty Dee

Melhor, s6 o Leite Materno.

Arslanoglu, . et al; ESPGHAN, 2007





