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Este projecto existente on-line desde 1997, foi desenvolvido
com o intuito de tornar acessivel a todos os membros da
comunidade pediatrica um conjunto de informagdes detalhadas
e permanentemente actualizadas. As areas de consulta
actualmente defenidas sao:
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EDITORIAL

A Acta Pediatrica Portuguesa e a indexacao na plataforma SciELO.

Sera possivel iniciar um novo ciclo?
Jodo M. Videira Amaral

Director da Acta Pedidtrica Portuguesa

Em editorial anterior (APP 2001;41(4):LIX-LX)' terminamos
o escrito referindo a candidatura da APP a indexac¢ao na pla-
taforma SciELO como um dos objectivos, o que ja fora
expresso em anteriores circunstincias. Tal objectivo seria
potenciador da qualidade cientifica dos contetddos, que todos
desejamos; com efeito, propiciando-se maior visibilidade a
APP através da sua internacionalizacdo on line, estaria mais
assegurada a captacdo de candidaturas de manuscritos nacio-
nais e internacionais a publicagdes.

A este prop6sito, neste dltimo nimero de 2010 da APP, é com
grande satisfacdo que informamos os leitores e sécios da
Sociedade Portuguesa de Pediatria que o Conselho Editorial
(CE) da APP, na sequéncia de trabalho desenvolvido, recebeu
do Comité Consultivo da referida plataforma um oficio cujo
teor se sintetiza: “Na reunido de 10 de Dezembro de 2010 o
Comité deliberou pela aceitacdo da revista APP na plata-
forma SciELO, uma vez que cumpre os critérios de qualidade
estabelecidos pela metodologia SciELO”.

Trata-se, pois, duma boa noticia que, no entanto, convém des-
codificar pelas implicac¢des inerentes e que passarei a explici-
tar. Com efeito, o citado oficio incorpora um conjunto de con-
dicOes prévias a satisfazer a curtissimo prazo (seis meses) que
dizem respeito fundamentalmente a normas burocritico -
administrativas a cumprir a curto prazo e a manter, com pon-
tualidade britinica, e em sintonia com cada edi¢c@o de 2 em 2
meses. Alids tal dindmica editorial constitui uma rotina em
todas as revistas indexadas, o que foi comprovado in situ ao
visitar as sedes de revistas indexadas portuguesas'.

Sem desejar ser exaustivo, mas somente para informar de
modo sucinto, mas rigoroso, os leitores, vird a propésito citar
como exemplo, apenas dois entre dez quesitos, alguns dos
quais sdo desdobrados em alineas:

-“0 contetido de cada niimero da revista (editorial, artigos
originais, recensdes, leituras, etc.) deve ser enviado em for-
mato HTML e PDF e cada um deles de forma independente
num ficheiro, isto é, se o nimero da revista tiver 10 documen-

tos deverdo ser enviados 10 ficheiros diferentes, um para
cada documento.”

-“Aquando do envio dos ficheiros HTML e PDF serd neces-
sdrio o envio da versdo impressa da revista, de forma a
podermos trabalhar o material todo em conjunto”

Ou seja, o processo editorial que tem sido possivel e enferma
de grandes vulnerabilidades, passard a ser muito mais com-
plexo e rigoroso, exigindo regularidade e pontualidade das
edi¢des, o que alids é apandgio das revistas indexadas e de
qualidade. Por outras palavras: a nova dindmica que € exi-
gida ndo poderd ser implementada com os actuais recursos
secretariais da APP; somente com uma reformulacdo das
actuais condi¢des em termos de recursos logisticos (leia-se
profissionalizagdo) poderd a tarefa ser levada a bom termo.
Por sua vez tal conceito entronca com o que foi também
recentemente reiterado'”.

Todavia, a concretizacio deste objectivo — a indexacdo — face
as exigéncias burocratico-administrativas (e, por ineréncia,
financeiras) nido depende s6 do Conselho Editorial, cujo
pelouro é fundamentalmente de ordem cientifica e de exe-
cugdo editorial. Contamos, por isso, com o engenho e a arte
da Direc¢do da Sociedade Portuguesa cujo Presidente, o Pro-
fessor Anténio Guerra, tem dado provas de grande empenho
em prol do progresso da APP.

Neste contexto, cabe referir que em nome do CE, foi solicitada
uma reunido de trabalho com o plendrio da Direccdo da SPP
para abordagem de questdes concretas no sentido de analisar
0s requisitos para “agarrar” esta oportunidade com determina-
cdo e esperancga. E o tempo urge. Tenhamos ideias positivas!

Referéncias

1. Videira—Amaral JM. Ainda sobre o futuro da Acta Pediatrica
Portuguesa. Acta Pediatr Port 2010;41:LIX-LX

2. Videira-Amaral JM. Rumo a indexagdo. Acta Pediatr Port 2008;38:V
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ARTIGO DE INFORMACAO

Um inquérito sobre o futuro da Acta Pediatrica Portuguesa

Antonio Gomes e Jodo M Videira Amaral

Resumo

Objectivo. Durante os tltimos anos t&ém sido levantadas e dis-
cutidas em diversos artigos algumas questdes relacionadas
com constrangimentos editoriais da Acta Pedidtrica Portu-
guesa (APP). O objectivo deste estudo é descrever de modo
sucinto os principais comentarios dos leitores sobre o futuro
da referida revista.

Método. Foi elaborado um questiondrio incluindo quatro per-
guntas simples e espaco para comentdrios, acessivel no sitio
electrénico da Sociedade Portuguesa de Pediatria, permitindo
envio das respostas através de correio electrénico: 1- Justi-
fica-se a APP?; 2- Entende que revista poderia ser editada de
3 em 3 meses em vez de 2 em 2 meses?; 3- Entende que a APP
poderia ser devotada predominantemente a formagao conti-
nua?; 4- Entende que a APP se funda com outra publica¢do ja
existente, implicando, no entanto, a extin¢do do titulo/“mar-
ca” marca APP?

Resultados e comentdrios. Setenta leitores responderam ao
questiondrio. Tendo em consideracdo as limita¢des do estudo,
nomeadamente em relacdo com o pequeno nimero de respon-
dentes, optou-se por referir apenas alguns dos comentdrios e
criticas mais frequentes: “A APP deve manter-se (~98%) afi-
gurando-se ttil para as novas geracdes e médicos internos,
com possibilidade de publica¢des apesar das vulnerabilidades
editoriais”; “Deficiéncias graves do secretariado levando os
autores a submeter os manuscritos a revistas indexadas’;
“Demoras inexplicdveis do processo editorial”; * Falta de
indexag@o em plataforma internacional conduzindo a submis-
sdo a revistas indexadas”.

Enfim, o Conselho editorial concorda totalmente com os
depoimentos e comentdrios e com a necessidade de reforcar o
secretariado com recursos mais proactivos e diversificados
(actualmente a ser implementados). Torna-se fundamental a
cooperagdo de todos os leitores (nomeadamente na revisao de
manuscritos submetidos) sendo provdvel que a recente inde-
xacdo na plataforma SciELO possa actuar como estimulo
(assim espera o Conselho Editorial) para a melhoria.

Palavras-chave: Pediatria, revista cientifica, inquérito, opi-
nido dos leitores, processo editorial

Acta Pediatr Port 2010;41(6):C-V

A survey on the Acta Pediiatrica Portuguesa
future

Abstract

Objective. Through the last few years some issues related
with Acta Pedidtrica Portuguesa (APP) editorial constraints
have been raised and discussed on several papers. The objec-
tive of this study is to describe the main readers” comments
concerning the future of that journal.

Method. A questionnaire of four items plus comments,
designed to supplement existing information, was trans-
mitted electronically via the APP web site and e-mail, as fol-
lows: 1- APP: is it justified ?; 2- Should the journal be issued
each three months instead of two months? ; 3- Should the
journal be devoted mainly to the continuing education?;
4- Should the journal be published in association with
another international journal, meaning the APP trade
mark/title disappearing?

Results and comments. Seventy readers responded to the
survey. Taking into account the limitations of the study,
namely in relationship with the small number of responding
readers, it seems more appropriate to call the attention to the
most frequent reported comments and criticism: “The APP
should exist (~98%), being useful for the new generations
and residents to publish despite editorial vulnerabilities™; “
Severe secretariat deficiencies leading the authors to submit
manuscripts to indexed journals”; Unexplainable editorial
process delays”; “Lack of indexation on international plat-
form, leading the submission to indexed journals.

At last, the Editorial Board agrees totally with the received
statements and comments and in that the secretariat should
be reinforced with more proactive and diversified resources
(that are currently being implemented). All the readers
cooperation is needed as well (namely in peer reviewing )
and it’s likely that the recent APP indexation on SciELO
platform may act (the Editorial Board hopes) as a stimulus
to improvement.

Key-words: Pediatrics, scientific journal, survey, readers
opinion, editorial process

Acta Pediatr Port 2010;41(6):C-V
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app@spp.pt
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Decidiu a Acta Pediatrica Portuguesa (APP) langar um desa-
fio aos sécios da Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPP) no
sentido de se pronunciarem quanto ao futuro da nossa revista.
A existéncia de tal iniciativa deveu-se a necessidade de perce-
ber a opinido dos pediatras portugueses quanto a revista que é
orgdo da sua sociedade cientifica, nomeadamente no que res-
peita a justificacdo da sua existéncia, em funcao das dificul-
dades do seu funcionamento e do seu valor técnico cientifico.

Apés periodo de ponderagdo foi decidida a realizagdo de um
inquérito por via electrénica aos sécios da SPP, com resposta
através do endereco de correio da APP (app@spp.pt). O titulo
era, precisamente, “O futuro da APP”, tendo sido concedido
um prazo para resposta que se alongou por seis meses.

O texto introdutdrio era o seguinte:
“Caros Colegas,

Apds cinco anos de mudanga de imagem, estrutura e processo
editorial para tornar a Acta Pedidtrica portuguesa (APP)
uma revista moderna, com qualidade e rigor cientificos em
conformidade com o 6rgdo oficial da Sociedade Portuguesa
de Pediatria (SPP) que aquela constitui, verifica-se que o
principal objectivo delineado pelo Conselho Editorial no ini-
cio do seu mandato - a indexacdo — ndo foi atingido.

De acordo com o artigo de opinido da autoria de D Virella,
J Amil & A Gomes, membros do Conselho Editorial (CE),
publicado na APP 2009; 40(6):CV-CVI [O futuro da APP
deve ser debatido pela Pediatria portuguesa] foram identi-
ficados constrangimentos vdrios e admitidas hipoteses de
solugcdo para o futuro, na perspectiva de viabilidade con-
digna da revista, o que estd de acordo com pontos de vista
dos restantes elementos do CE, jd expressos em anteriores
escritos, os quais fazem parte da bibliografia do referido
artigo.

No sentido de dar inicio a um debate, que posteriormente serd
desenvolvido, o CE coloca aos socios quatro questoes de res-
posta breve sobre o modelo a eleger, disponibilizando ainda
um espago para comentdrios, o qual ndo deverd ultrapassar
100 palavras.

Pretende-se que os comentdrios sejam dirigidos para o
futuro, conscientes que estdo os membros do CE dos cons-
trangimentos descritos no artigo e da necessidade de remo-
delacdo de fundo da estrutura secretarial.

Agradecemos que o formuldrio depois de preenchido seja
enviado para: app@spp.pt”

O método utilizado e as suas limitaces

O inquérito foi disponibilizado aos associados da SPP através
dos enderecos de correio electrénico disponiveis nos seus
arquivos. Tal facto limitou muito a amostra, pois muitos ende-
recos dos membros da SPP ndo existem ou estdo desactuali-
zados nos arquivos.

Por outro lado, a forma adoptada para o envio das respostas
seguramente terd dificultado o processo a alguns dos inqui-
ridos, como ¢é perceptivel pela inten¢do de envio de respostas
em mails onde essas mesmas ndo constavam.

Gomes A et al. — O futuro da Acta Pedidtrica Portuguesa

As perguntas entdo formuladas:

1 — Entende que se justifica em Portugal uma revista de
Pediatria?

2 - Entende que a APP se mantenha nos moldes actuais,
podendo passar a trimestral na tentativa de editar niimeros com
contetido mais rico e atractivo, de ambito apenas nacional?

3 - A exemplo do que jd aconteceu noutras sociedades cienti-
ficas como a suica e a alemd, entende que a APP passe a estar
vocacionada essencialmente para a formagdo continua de
pediatras e médicos que prestam cuidados a criancas [con-
tendo textos /temas de actualizacdo (como por ex’ na
Pediatrics in Review, da AAP), incluindo os que integram as
actividades da SPP e suas secgoes], sem prejuizo de submis-
sdo de manuscritos originais?

4 - Entende que a APP se funda com outra publicacdo jd exis-
tente (o que implica negociagdo prévia e, na prdtica, se traduz
na extingdo do titulo/marca APP) com garantia de os contetidos
nacionais terem acesso electronico através do sitio da SPP?

O numero de inquéritos

Foram obtidas 66 respostas, sendo uma repetida. Em cinco
dos envios ndo se encontrava nenhuma informagdo por erro
ou dificuldade na anexag@o da resposta. Assim, restaram 60
respostas dos associados da SPP, das quais 33 continham
comentdrios no espago para tal previsto (Quadro).

Quadro — Respostas as perguntas formuladas no inquérito

Sim Nao
Pergunta 1 56
Pergunta 2 33 24
Pergunta 3 50 7
Pergunta 4 28 23

Nota: Os totais ndo coincidem, por auséncia de resposta a algumas das per-
guntas (mais evidente na pergunta n° 4).

As respostas

No Quadro é possivel observar os resultados obtidos as per-
guntas postas a considerag@o dos contactados. Salientam-se as
respostas maioritariamente positivas as perguntas um e trés,
assim como as opinides mais equilibradas as alternativas pro-
postas nas questdes dois e quatro.

Os comentarios

Foi efectuada uma seleccao de comentdrios efectuados, ten-
tando ilustrar as opinides maioritariamente manifestadas, algu-
mas das quais mais detalhadas e/ou mais interessantes, e, por
isso, traduzindo mais fielmente o que pensam os respondentes.

Tendo em consideracgdo as fortes limitagcdes impostas pelo
método escolhido, ndo invalidando o valor das opinides e
comentdrios dos leitores auscultados, seguramente espelham
o sentir da maioria dos que ndo puderam ou ndo quiseram
responder.
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Exemplos de comentarios

Pergunta 1: Entende que se justifica em Portugal uma
revista de Pediatria?

“Nao creio que Portugal tenha massa critica suficiente, nem
produza materiais suficientemente bons, para justificar uma
revista de Pediatria. Serd diferente uma revista de Saude
Infantil e Juvenil, mas ndo o repositério de casos clinicos
raros, sem interesse pratico para a esmagadora maioria, bem
como a vertente hospitalocéntrica.”

“Desde que apresente qualidade de contetidos, rigor cienti-
fico, inovacdo, indexacdo e factor de impacto (este mais difi-
cil de obter).”

“Considero fundamental existir um espaco de divulgagao da
actividade cientifica portuguesa e “discussao” de problemas
especificos da prética da Pediatria em Portugal.”

“Sim, mas vocacionada essencialmente para a formacgdo
continua (...)”

“E de todo o interesse para a Pediatria portuguesa ter uma
revista nacional com qualidade.”

Pergunta 2: Entende que a APP se mantenha nos moldes
actuais, podendo passar a trimestral na tentativa de editar
niimeros com conteddo mais rico e atractivo, de ambito ape-
nas nacional?

“Continuo a pensar que a revista € muito pouco interessante,
com revisdes e casos de pouco impacte, sobretudo se
pensarmos que, entretanto, apareceram novos suportes de
informa¢do muito mais ricos e apelativos.”

“Pode ser trimestral, mas como revista de qualidade devera
estar acessivel a artigos internacionais, como € o caso por
exemplo da Revista Portuguesa de Cardiologia.”

“Considero essencial manter uma periodicidade mensal, ou
no maximo bimensal, da revista portuguesa de pediatria. H4
material cientifico portugués para manter a qualidade,
infelizmente nem sempre submetido a APP pela morosidade
da resposta e por nao ser uma revista reconhecida interna-
cionalmente (nao é indexada).”

“Contudo, penso que mesmo ndo indexada, ¢ importante a
continuagdo da existencia duma revista como a actual APP. A
periodicidade deve manter-se.

“O conteido da Revista dificilmente poderd melhorar
apenas com base na mudanga de periodicidade. Um aumento
do prestigio da revista é necessdrio pra que seja encarada
com alternativa interessante para os artigos de maior
qualidade.”

“A APP nao funciona bem nos moldes actuais e ndo creio que
passar a trimestral va resolver os problemas.”

“O contetdo ¢ atractivo e atendendo a que o formato ndo é
vulgar nas revistas internacionais, isto é por mim enten-
dido como uma mais-valia, uma certa originalidade. Para
fazer revistas iguais a todas as outras (ex: sem casos clini-
cos) ndo acho que devamos mudar pois assim ninguém
leria - quem iria ler artigos na AAP quando podia ler na
Pediatrics ou outra?”
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“Concordo com o conteiddo mais rico e atrativo mas gostaria
que mantivesse a publicagdo de 2/2 meses e de preferéncia
com os nimeros a sairem a horas.”

“O conteddo mais rico e atractivo ¢ um bom objectivo mas a
restricdo a trabalhos apenas nacionais ndo me parece
essencial.”

“Penso que a decisdo sobre os artigos a serem publicados
deve ser mais célere, abrangendo todos os profissionais que
exercem funcdes em contexto pedidtrico. E de considerar
seriamente a publica¢do bimensal!!!”

Com um ambito mais alargado aos problemas da crianga e
familia e aos novos problemas que surgem (na escola, da imi-
gracdo, da violéncia...) com colaboracio de outros profissio-
nais (vide “ A relacdo de médico paciente enquanto fendmeno
de comunicacdo” de Fernando Barone na revista de Setem-
bro/Outubro de 2009.”

“Articulando com publicagdes de outras dreas que prestam
cuidados as criangas, nao s6 a med. geral e familiar”

Pergunta 3: A exemplo do que jd aconteceu noutras socie-
dades cientificas como a suiga e a alemd, entende que a APP
passe a estar vocacionada essencialmente para a formagao
continua de pediatras e médicos que prestam cuidados a
criangas [contendo textos /temas de actualizacdo (como por
ex’ na Pediatrics in Review, da AAP), incluindo os que inte-
gram as actividades da SPP e suas secgdes], sem prejuizo de
submissdo de manuscritos originais?

“ Ha que rentabilizar esfor¢os e saberes, e por outro lado a
parte logistica é mais eficiente, evitando que os artigos saiam
sem actualidade, quando esperam meses e meses.”

“E uma opcao muito atraente embora se mantenha a questio
de quem ird escrever essas revisdes com a necessdria
qualidade...*

“Creio que devera incluir ambos.”
“Constitui uma obrigatoriedade, no meu ponto de vista.”

“Considero fundamental esta mudanga. A APP podera tornar-se
mais interessante, Util e, também, contribuir para o desenvol-
vimento e implementacio de protocolos de ambito nacional.”

“Julgo que esses temas seriam benéficos, ja que a citada
Pediatrics in Review ajuda em muito a formacdo de qualquer
Pediatra, dadas as revisdes tedricas efectuadas, contudo, se tal
acontecer, corre-se o risco de que, os internos, tenham menos
um local onde possam publicar os seus artigos que, neste
momento, fazem parte importante tanto na formagao, como na
avaliacdo final do internato (como bem sabemos).”

“Tendencialmente deveria dar-se prioridade a artigos
originais. Os temas de actualizagdo deveriam ser efectuados
apenas por colegas com reconhecida experiéncia que passava
por avaliacdo de publicacdes prévias na area.”

“Penso que a APP deve conter textos de actualizagdo em
simultdneo com artigos originais.”

“A meu ver € ja uma realidade - leio com muito interesse os
artigos de revisao das seccdes que ja fazem parte da actual
AAP.”
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“Gostaria de ver tambem incluidos trabalhos de investigacao
e artigos de opinido.”

“Mais do que temas de actualizacdo tedricos, acho mais
importante a publicag¢do de protocolos/ normas de orientacdo
das vdrias secgdes

“Devera ser-se muito selectivo com as Casuisticas e os Casos
Clinicos, aceitando-se, apenas, as/os que tiverem verdadeiro
interesse para o leitor. Neste ultimo caso, a raridade clinica
ndo poderad justificar, por sis 6, a sua publicacdo.”

“Penso que artigos de revisdo (ou outros) com objectivo da for-
macao continua dos profissionais enriqueceriam muito a revista.”

“Uma revista portuguesa que versasse os temas fundamentais
da Pediatria, com algumas orientacdes/protocolos seria de
toda a utilidade. A leitura da literatura estrangeira nao € dis-
pensdvel, mas hd uma lacuna muito grande no que toca a
adaptacdo a nossa realidade. H4, a meu ver, muito poucos
assuntos em que este trabalho estd feito em Portugal. Nao dis-
pensaria, contudo, a publica¢@o de artigos abordando patolo-
gias menos frequentes, casos clinicos, etc.”

“Na minha opinido devemos ter uma revista de Pediatria em
Portugal, mais dirigida para a formagdo continua dos
Pediatras (tipo Pediatrics in Review) nem que seja trimestral
ou até mesmo semestral.”

Pergunta 4: Entende que a APP se funda com outra publi-
cagdo jd existente (o que implica negociacdo prévia e, na
prdtica, se traduz na extingdo do titulo/marca APP) com
garantia de os contetidos nacionais terem acesso electronico
através do sitio da SPP?

“Poderd ser uma opg¢ao vidvel. A questdo de ser apenas de
ambito nacional ndo constitui uma obrigatoriedade, no meu
ponto de vista.”

“Sim, mas depende da revista, do tipo de contetidos, etc.”

“Tendo em conta o elevado nimero de revistas nacionais exis-
tentes para a producdo cientifica do pais, a fusdo com outra
publicagdo seria uma boa solugdo. Poderia ser negociada a
manutengdo do acesso electrénico no site da SPP.”

“Acho que se deve manter isolada, dado que é uma “marca”
da SPP, e disso creio que ndo se deveria abdicar.”

“Os Pediatras ficariam ainda mais longe uns dos outros.”

“Nao me parece que a Acta Pediatrica Portuguesa deva ser
extinta. Se a fusdo for a solucdo, serd que a Acta Médica podera
ser a solucdo? E indexada. Assim, a parte pediatrica poderia
ficar da responsabilidade da SPP e das suas seccdes e nego-
ciar-se uma parte desta revista para a SPP. Outra possibilidade
seria a nossa fusao com a revista espanhola e ser ibérica.”

“Nao parece 16gico nem 1til a extin¢cao da APP, mas sim como
proposto mas sim a sua reformulacdo.”

“Acho que s6 o estimulo de competicdo com outros autores
em revista de maior difusdo serd um factor consistente para a
melhoria da qualidade e o prestigio de quem 14 publicar.”

“ Portugal € pequeno, somos poucos, varios hospitais distri-
tais ou centrais tem a sua revista (ndo concordo) - até em
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papel de alta qualidade ... Pais pequeno, pouca investigacio -
Uma revista de Pediatria é suficiente e assim todos
contribuimos para a melhoria dos conteidos.”*

“Desde que desta forma se melhore a qualidade da publicacio
e se consiga caminhar para a indexacdo da mesma, considero
um passo nao sé importante como essencial.

Acima de tudo, para melhorar a qualidade das publicagdes e
assim poder pensar na indexagdo da APP ¢ essencial ter crité-
rios editoriais mais apertados. A inclusdo de revisdes conforme
previsto no ponto 3, permitiria diminuir e assim necessaria-
mente melhorar a qualdiade das publicagdes originais.”

“Nao percebo como funcionaria esta modalidade. com que
publicac@o? com que editores? em que lingua?”

“As revistas nacionais de pediatria ndo sao muitas (eu sé
conheco 3 - Saude Infantil; Nascer e crescer) e todas tém
muito interesse e uma certa peculiaridade tradicional que acho
importante preservar. O interesse das suas publica¢gdes ndo €
certamente o lucro econdmico. Se passar a ser este o objectivo
entdo a identidade de cada uma vai-se perder e com ela a
qualidade e o interesse de lermos artigos que sdo de criancas
nacionais e feitos por pediatras nacionais em hospitais que a
gente conhece. Mais uma vez repito: para ler artigos “cienti-
ficamente correctos” temos a Pediatrics e companhia.”

“Penso que € muito pouco provdvel que qualquer outra revista
de Pediatria com prestigio cientifico internacional esteja inte-
ressada nessa fusdo. Para realizar a fusdo com revista de nivel
semelhante ao da APP é, como costuma dizer-se, juntar a
fome com a vontade de comer. Isto é: fica tudo na mesma.”

“Tendo em conta o elevado nimero de revistas nacionais exis-
tentes para a producdo cientifica do pais, a fusdo com outra
publicacdo seria uma boa solugdo. Poderia ser negociada a
manutencdo do acesso electrénico no site da SPP.”

“Mais do que temas de actualizacdo tedricos, acho mais
importante a publica¢do de protocolos/ normas de orientagdo
das vdrias secgoes.”

“Jamais.”

Outros comentarios no final do inquérito

“Enquanto ndo houver, entre nds, uma politica hospitalar de
estimulo a investigacdo clinica, a APP ndo alcangard nivel
cientifico internacional.”

“A indexac¢do, mesmo que inicialmente fora da Pub Med, é
um factor decisivo de progresso da APP...”

“0O optimo € inimigo do bom e entendo que é preciso adaptar
(a maior competéncia do ser humano). Passar a APP a tri-
mestral pode garantir mais riqueza e exigéncia em funcio da
realidade actual”

“Sou muito critico em relagdo a Pediatria portuguesa, porque
creio estar a enquistar-se numa teia corporativa, e hospitalo-
céntrica, perdendo a no¢do da realidade social e do “melhor
interesse da Crianca e do Adolescente”. Ha que renovar, reci-
clar, re-utilizar e reduzir... e cooperar com todas as vertentes
da sociedade cientifica e com o tecido social.”
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“A pediatria nacional estd deficitdiria de uma publicacio
credivel, rigorosa, indexada, de ambito formativo, aberta ao
exterior, tendo mesmo alguns revisores internacionais para
dar maior credibilidade cientifica. O actual modelo tem falta
de rigor e interesse significativo. O Conselho Redactorial e de
Revisdo deverd incluir personalidades nacionais de reco-
nhecido mérito cientifico. Sugiro que copiem o modelo da
Sociedade Portuguesa de Cardiologia, que tem uma Revista,
que ndo sendo um top internacional tem um nivel muito
elevado. Ndo hd necessidade de inventar a roda, ela ja foi
inventada!”

“Apesar da APP nio ser indexada ¢é indiscutivel o papel que
tem desempenhado na formacao dos internos e actualizacdo
dos mais variados temas. Por isso mesmo, embora ache que o
nivel de exigencia deva ser elevado para manter publicacdes
de maior qualidade, considero fundamental a sua continui-
dade. Sugiro apenas maior agilizagdo na resposta dada aos
autores, tornando-se a resposta breve um inquestiondvel
atractivos para publicacdes de maior valor.”

“Como ja observado anteriormente, refor¢co a ideia da
importancia de indexar a APP o que iria atrair submissao de
trabalhos originais, que dadas as condi¢des actuais (principal-
mente a demora incompreensivel na resposta de textos
submetidos) sdo enviados para outras revistas nacionais ou
internacionais. Serd interessante insistir em temas de forma-
¢do/actualizacdo que sejam veiculados das seccdes da SPP
preferencialmente e também baseados em evidéncia correcta,
evitando faldcias de opinido.”

“O actual formato da revista tem-se tornado progressivamente
no local para onde os internos mandam os trabalhos que
querem nomear no curriculo de exame. E isso é demasiado
pouco ambicioso para a nossa revista. A dimensdo da
producdo cientifica nacional nao ajuda a que se saia de forma
consistente deste ciclo vicioso de fraca difusdo.”

“O problema € que sem indexar fica menos interessante publi-
car e se ficar menos interessante ndo tem critério para indexar.

Pode-se pedir aos pediatras que habitualmente tenham publi-
cagOes nas revistas indexadas que fornecam um dos seus tra-
balhos para a Acta anualmente. Se isto for pedido pela
Direccdo da SPP e a Direc¢do da SPP espelhar realmente a
realidade da Pediatria e ndo s6 de alguns, como compete as
Direccdes da SPP, julgo que serd fécil obter a colaboracdo de
todos os pediatras para este reforco da Acta Pedidtrica
Portuguesa.”

“Considero que uma das principais limitacdes da APP se
prende com a demora da revisdo das publicagdes. Dever-se-ia
ser mais expedito na avaliagdo e resposta. Por experiéncia
prépria, acabei por “dirigir” algumas das minhas publicagdes
com maior impacto para outras revistas, também pela demora
na resposta.”

“Sou de opinido que a Acta passe a ser trimestral com vista a
poder publicar apenas artigos originais de qualidade.

Sou também de opinido que a Acta publique artigos de revi-
sdo sobre temas de interesse formativo que devem ser “enco-
mendados” a peritos nessas dreas recomendados pelas respec-
tivas Secgoes.
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Mas o mais importante de tudo para garantir o envio de arti-
gos originais de reconhecida qualidade é rever a politica de
revisdo e aceitacdo dos mesmos.

O que mais afasta os autores da Acta Pedidtrica Portuguesa é
0 tempo excessivo para as respostas dadas aos autores, e por
vezes uma revisdo inadequada dos textos, com argumentacdes
descabidas.”

“Maior rigor na escolha dos “revisores”, Nao se justifica a
apresentacdo de casos que nada trazem de novo e s6 servem
para “fazer CV” (no mau sentido).”

“Uma revista nacional dirigida a Pediatria, ¢ de mais valia.
Creio que nos tltimos tempos as pessoas t€ém descreditado um
pouco da revista, devido ao enorme atraso das revisdes e
publicagdes de artigos, contudo acho que deveriamos conti-
nuar a lutar para que se alcangasse o objectivo da indexa-
cdo...nem que tarde...o que interessa € que chegue!”

“Julgo que a Pediatria Portuguesa tem um n° de associados
ndo inferior a outras sociedades Nacionais que tém uma
revista prépria e indexada (ex.: Cardiologia, Pneumologia). E
uma oportunidade de divulgar trabalhos efectuados em
contexto nacional, promover a Investigacio e facilitar a publi-
cacdo aos Internos em formacdo. Acho que a APP deveria
instituir incentivos as publicacdes de qualidade, desde os
trabalhos que ganharam prémios nos Congressos, a divul-
gacdo de trabalhos de autores portugueses que publicaram em
outros contextos, até ao estabelecimento de prémios para a
melhor publicacdo.”

“Penso que uma alternativa vidvel seria acabar a APP em
papel, sendo esta substituida por um publicacdo on-line
(poderia ser trimestral) Esta modadlidade permite submissdo
e revisao dos artigos on-line, o que obviaria a muitos atrasos.”

“O unico problema que acharia importante resolver € a
demora na correc¢do e aceitagdo/rejeicdo dos artigos que
desmotiva o envio de artigos originais para publica¢io. Sou a
favor de inovagdo mas ndo de cdpias de revistas internacio-
nais, nem que para isso percamos a indexacao.”

“A APP deveria estar disponivel online. O secretariado da
APP precisa de um upgrading.”

“Mantém-se APP; permite actualizacio em pediatria e
divulgacdo das actividades da SPP e secgdes; mantém-se
possibilidade de publicar trabalhos nacionais e melhorar a
nossa escrita cientifica.”

“A nossa revista, com ou sem indexacdo ¢ desde hd muitos
anos a voz de grandes homens e mulheres da nossa Pediatria,
vidé “ Efemérides da Pediatria portuguesa” de H. Carmona da
Mota, seria publicado numa revista luso-qualquer coisa? ou a
Carta ao Director “A Investigacdo Em Pediatria: A Perspec-
tiva Do Interno” de David Lido que é a nossa verdade ... Sdo
essenciais a nossa educacio/ formacao.”

As ilacoes

Com a publicagdo dos resultados deste inquérito e as opinides
frequentemente veiculadas de modo formal ou informal ao
Conselho Editorial, pretendemos realgar a opinido de nimero
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significativo de pediatras portugueses e da maioria dos res-
pondentes no sentido de manutencdo da APP como revista
independente, reconhecendo embora, muito justamente, ndo
s6 a necessidade de melhorias significativas do processo edi-
torial, mas também a premente necessidade de melhoria de
qualidade dos manuscritos enviados para publicacdo. Resumi-
damente, trata-se de quebrar um ciclo vicioso, cabendo a cada
um dos actores necessdrios a existéncia de uma revista técnico
cientifica (autores, revisores, editores e leitores) um papel
importante na sua concretizac¢do. Pelo que toca ao Conselho
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Editorial aqui fica reafirmada a forte vontade de consolidar o
trabalho feito e a promessa e tentar melhorar o (muito) que
ainda vai correndo mal ou menos bem. Solicita-se a colabo-
racdo de todos, de uma forma construtiva.

Em suma, apesar das debilidades e insuficiéncias identifi-
cadas e conhecidas de todos, é gratificante verificar, através
das respostas obtidas, que a Acta Pedidtrica Portuguesa, nos
moldes actuais, tem um espaco definido e apreciado na comu-
nidade pediatrica portuguesa.
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A vertente cirdrgica de uma Unidade de Cuidados Intensivos

Neonatais — 25 anos de experiéncia

Maria Teresa Neto, Maria das Neves Tavares, Micaela Serelha, Paolo Casella.

Unidade de Cuidados Intensivos Neonatais, Hospital de Dona Estefania, Centro Hospitalar de Lisboa Central, EPE

Resumo

Introducao e objectivos: O Hospital de Dona Estefania ¢ um
hospital pedidtrico com Area de Cirurgia Pedidtrica e uma
Maternidade da Apoio Perinatal Diferenciado. O objectivo
deste estudo prospectivo histérico € analisar a populagdo de
recém-nascidos (RN) admitidos na Unidade de Cuidados
Intensivos Neonatais (UCIN) submetidos a interveng¢ao cirur-
gica num perfodo de 25 anos.

Métodos e doentes: Os dados foram obtidos de estudos de
casuistica e do ficheiro electrénico da UCIN. Foi realizada
pesquisa individual pelo cédigo de intervencdo cirdrgica e
pelo cédigo de cada uma das condi¢des cirdrgicas. Todos os
RN submetidos a intervencdo cirdrgica foram englobados.
Cada doente foi contabilizado apenas uma vez mas as anoma-
lias cirdrgicas major foram contabilizadas uma a uma. As
taxas de letalidade sdo brutas, englobando-se no denominador
todos os RN com a mesma anomalia, operados.

Resultados: Neste periodo foram admitidos na UCIN 5937
RN dos quais 1140 (19.2%) foram operados. A mediana do
tempo de internamento foi 30 dias. O nimero de RN submeti-
dos a intervencdo cirurgica subiu de 2% dos admitidos em
1983 para 29.4% em 2007. Vinte e seis por cento do total de
operados nasceram na maternidade do hospital. A patologia
gastrointestinal foi a mais frequente tanto no grupo da patolo-
gia congénita como no grupo da adquirida; a patologia tora-
cica/pulmonar ocupou o 2° lugar no grupo da patologia congé-
nita, constituindo a hérnia diafragmadtica congénita a situagio
mais frequente. Na alta, 35% dos doentes (n=404) foram
enviados para o domicilio, 51% (n=581) foram transferidos
para outro servigo e 14% faleceram (n=155). A mortalidade
diminuiu de 22% nos primeiros 10 anos para menos de 10%
nos ultimos 10 anos e 5% nos tltimos 5. A mortalidade da atré-
sia do es6fago baixou de 22% nos primeiros 15 anos para 3,8%
nos ultimos 5 e a da hérnia diafragmatica de Bochdalek de
34% nos primeiros 15 anos para 28% nos tltimos 10.

Conclusdes: A concentragdo de patologia cirtirgica neonatal
num centro de referéncia melhora a experiéncia das equipas

multidisciplinares podendo contribuir para um melhor prog-
néstico de doentes com patologia grave.

Palavras-chave: Cirurgia, recém-nascido, cuidados inten-
Sivos neonatais
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The surgical face of a Neonatal Intensive Care
Unit
Abstract

Introduction and aims: Hospital Dona Estefania is a paedia-
tric hospital affiliated to a Medical School with a surgical
department and a level III maternity.

Aim: to analyse the population of newborns operated on.
Design: retrospective study.

Methods and Patients: Data were gathered from case
reviews and NICU electronic files; individual evaluation was
searched by surgical intervention code and by the code of
each one of surgical conditions. All neonates submitted to a
surgical intervention were enrolled. Each patient was counted
as a case while major congenital anomalies were counted one
by one. Mortality rates are crude values, calculated on the
basis of deaths of newborns submitted to surgery.

Results: During the 25 years period 1140 (19.2%) newborn
infants out of the 5937 admitted to the NICU were operated
on. The median length of stay was 30 days. The number of
newborns submitted to surgery by year increased from 2% in
1983 to 29.4% in 2007; 26% of the newborn infants were
inborn. Gastrointestinal conditions were the most frequent
both in congenital and acquired pathology. Pulmonary/tho-
racic conditions were the second most frequent within the
congenital group with diaphragmatic hernia on the top. On
discharge 35% of patients (n=404) were sent home, 51%
(n=581) were transferred and 14% died (n=155). Mortality
rate decreased from 22% in the first ten years to less than 10%
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in the last ten years to 5% in the last five. The most severe
congenital anomalies had decreasing mortality rates:
oesophageal atresia from 22% in the first 15 years to 3.8% in
the last five, Bochdalek diaphragmatic hernia from 34% in the
first 15 years 28% in the last ten.

Conclusion: Case volume is an important factor to improve
outcome of the most severe surgical conditions.

Key-words: Surgery, Neonates, NICU
Acta Pediatr Port 2010;,41(6):241-5

Introducao

O Hospital de Dona Estefinia em Lisboa é um Hospital
Central Especializado, Pediatrico, com Maternidade de Apoio
Perinatal Diferenciado, com 200 camas e um dos principais
centros de cirurgia neonatal em Portugal. A unidade de cuida-
dos intensivos neonatais (UCIN) em actividade desde 1983
tem actualmente oito postos de cuidados intensivos num total
de 16 postos; antes de 2001 a lotacdo era de quinze postos
com seis de cuidados intensivos. O Departamento, agora Area
de Cirurgia, inclui cirurgia geral e neonatal, ortopedia, neuro-
cirurgia, otorrinolaringologia, oftalmologia, estomatologia,
cirurgia pldstica e urologia. Nao existe oxigena¢ao por mem-
brana extra-corporal (ECMO) e a cirurgia cardiotordcica é
efectuada noutro hospital. A maternidade, com cerca de 2200
partos/ano € centro de referéncia para anomalias congénitas
passiveis de correcco cirtirgica no periodo neonatal. Sempre
que existe uma destas situacdes a gravida é dirigida para o
Centro de Diagnéstico Pré-Natal onde a gravidez continua a
ser vigiada. Se o parto estd para breve a transferéncia in utero
¢é a preferida pelo que a gravida é referida & maternidade para
programacio do mesmo. O nimero de recém nascidos (RN)
submetidos a cirurgia tem vindo a aumentar. Nos tltimos anos
mais de 25% dos doentes admitidos na UCIN tém sido doen-
tes cirdrgicos. A evolug@o da perinatologia, o reconhecimento
de que a concentracdo de casos num mesmo centro melhora
os resultados'’, sdo as razdes do crescimento do Hospital
como centro de cirurgia neonatal. O objectivo deste estudo foi
caracterizar a populacdo de RN submetidos a intervencao
cirdrgica, conhecer a sua origem e destino na alta e analisar a
evolucdo das taxas de mortalidade das situacdes de maior gra-
vidade e mais frequentes.

Métodos e Doentes

Origem dos dados: Nos anos de 1983, 1984 e 1985 os dados
foram obtidos de estudos de casuistica; de 1986 a 2007 foram
retirados do ficheiro electrénico da UCIN.

Foi realizada pesquisa pelo c6digo de intervengao cirdrgica e
uma recaptura por cada uma das condicdes cirdrgicas. Foram
analisados os seguintes parametros: local de nascimento, peso
ao nascer, idade gestacional, estadia média, patologia cirur-
gica e destino na alta. Para efeitos do estudo, a patologia cirir-
gica foi considerada a patologia principal.

Populagdo: Todos os RN submetidos a intervencdo cirdrgica
foram incluidos. Cada doente foi contado como um caso
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mesmo que tenha sido submetido a mais do que uma interven-
cdo cirtrgica. O nimero de intervencgdes cirdrgicas nao foi
contabilizado. As anomalias congénitas major foram contabi-
lizadas uma a uma. Multiplas anomalias major no mesmo
doente foram também contadas individualmente - por exem-
plo num RN com atrésia do es6fago e anomalia ano-rectal
foram contadas as duas anomalias. A patologia cirirgica ndo
operada ndo foi contabilizada assim como nio foram contabi-
lizadas as colocagdes de cateteres venosos centrais mesmo se
introduzidos com técnica cirdrgica. A mortalidade refere-se
aos 6bitos ocorridos antes da alta; a mortalidade de cada con-
di¢do cirtirgica foi calculada usando no numerador todos os
6bitos com determinada patologia, e no denominador todos os
casos operados com essa patologia, mesmo que a morte tenha
sido causada por outra patologia que ndo a cirdrgica. Em
determinadas situacdes a mortalidade foi corrigida, de modo
a dar uma ideia mais correcta da letalidade de determinada
condi¢do ou para dar uma informacdo mais adequada sobre
determinadas causas de morte - por exemplo mortalidade por
infeccdo no RN operado ou os 6bitos em RN com anomalias
incompativeis com a vida. No que respeita a demora média de
internamento os calculos foram realizados com base nos dias
gastos na Unidade quer o doente estivesse em cuidados inten-
sivos quer estivesse em cuidados intermédios, mesmo que o
tempo de internamento tivesse sido influenciado mais por
outra patologia do que pela condicdo cirdrgica. Outros aspec-
tos, como a gravidade das condi¢des cirtirgicas, morbilidade
associada, readmissdes no mesmo ou noutro hospital e morte
apos a alta ndo foram estudados. As condicdes cirtirgicas
foram classificadas como congénitas ou adquiridas. Algumas
situagdes duvidosas no que respeita a idade de aparecimento
e a causa foram classificadas como Congénitas ou Adquiridas.

Resultados

Durante os 25 anos de actividade da UCIN — de Abril de 1983
a Dezembro de 2007 — 1140 dos 5937 RN admitidos (19,2%)
foram submetidos a intervengdo cirdrgica. O nimero de RN
submetidos a cirurgia foi subindo progressivamente de quatro
em 1983 (2%) para 78 em 2007 (29,4% dos admitidos). As
medianas e limites de peso ao nascer (PN) e idade gestacional
(IG) foram respectivamente de 2 750g (420g - 5 855g) e 37
semanas (24s — 42s); 442 RN eram pré-termo (38,8%) e 156
eram muito baixo peso (PN<1500g — RNMBP) (13,6%), 72
dos quais de extremo baixo peso (PN<1000g). A intervencio
cirdrgica ocorreu em 18% dos RNMBP admitidos na UCIN e
em 19% dos RN com PN>1500g. A estadia média foi de 30
dias num total de 34410 dias de internamento. Trinta e seis
virgula oito por cento destes doentes (36,8% n = 419) vieram
transferidos de Hospitais de Apoio Perinatal (HAP), 26%
(n=291) nasceram na maternidade do hospital de Dona
Estefania, 18% (n=207) vieram transferidos da Maternidade
Dr. Alfredo da Costa (MAC), 10% (n=115) de Clinicas
Privadas de Lisboa e 10% (n=108) de Enfermarias e Servico
de Urgéncia do Hospital de Dona Estefania.

O numero absoluto das situacdes operadas — anomalias con-
génitas, patologia adquirida e um sub-grupo de patologia
congénita ou adquirida - é mostrado no Quadro I. A patolo-
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Quadro | — Patologia congénita e adquirida, por sistemas, em nimero
absoluto

Patologia congénita Patologia adquirida

Gastrointestinal 507 Gastrointestinal 121

Aparelho respiratorio 145 Drenagens de

Defeitos da parede abdominal 132 abcessos/enxertos/suturas 20

Aparelhos

nefro-uro-genitourinario 84

SNC 41 Outras 74
Tumores 28

Aparelho cardiovascular 16

Total 953 Total 215
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gia gastrointestinal foi a mais frequente quer no grupo da
patologia congénita quer no da adquirida. O Quadro II espe-
cifica as anomalias congénitas. A segunda patologia mais
frequente neste grupo foi do foro respiratério - patologia
toracica/pulmonar/defeitos do diafragma; destes, a hérnia
de Bochdalek foi a mais frequente; em terceiro lugar estiao
os defeitos da parede abdominal. As condi¢des adquiridas,
das quais a mais frequente foi a enterocolite necrosante
(ECN) e complicagdes associadas, correspondendo a 105
doentes, estdo descriminadas no Quadro III. Devemos
salientar que ECN, estenose pés ECN e encerramento de
ostomias, sdo condi¢des contabilizadas em doentes diferen-
tes ndo tendo resultado de tratamentos efectuados no
mesmo doente.

Quadro Il - Anomalias congénitas, sujeitas a cirurgia, no periodo de 25 anos

Aparelho digestivo 507
Atrésia do eso6fago 162
Estenoses/atrésias intestinais 85
Atrésia anorectal/cloaca 72
Ma rotagao/volvo/bridas 50
Patologia duodenal/pancreas anelar 45
Volvo gastrico/Patologia do piloro 23
Hirschprung/aganglionose 23
lleus meconial/peritonite meconial 22
Atrésia/hipoplasia das vias biliares 7
Nesidioblastose 2
Outros 16
Defeitos da parede abdominal 132
Onfalocelo 63
Gastrosquise 69

Patologia nefro-urolégica, aparelho reprodutor e genito-urinario 84

Patologia piélica/ureteral/vesical 28
Valvulas da uretra posterior 20
Extrofia da bexiga 16
Quisto do ovario ¢/ ou s/ complicagdes 11
Rim multiquistico/displasico 5
Seio urogenital/hidrocolpos 4
Aparelho cardio-circulatério 16
Persisténcia da ductus arteriosus 14
Outras 2

Aparelho respiratoério 145
Atrésia das choanas/desvio do septo nasal 19
Massas brénquicas/malaceas 7
Fistula traqueo-esoféagica isolada 7
Malformagédo adenomatoide quistica 5
Anomalias do diafragma 107
Hérnia de Bochdalek 92
Direita 18
Esquerda 74

Hérnia de Morgagni 3
Hérnia do hiato 2
Hérnia para-esofagica 1
Agenésia diafragmatica 4
Eventragéo diafragmatica 5
SNC 41
Encerramento de disrrafias da coluna 34
Intervengdes na calote craniana 4
Outros 3
Tumores 28
Teratomas 17
Hemangioma/angioma cavernoso da lingua 3
Tumor hepéatico 2
Outros 6

Quadro lll — Patologia adquirida

Gastrointestinal 121 Drenagens de

abcessos/enxertos/suturas 20

Enterocolite necrosante (ECN) 84

Estenose por ECN 13 Drenagem osteoarticular 5
Perfuracéo intestinal 9 Drenagem de abcessos 5
Encerramento de ostomias 8 Amputagao/ suturas 4
Bridas/hérnia ileon 4 Enxertos/ bridas 2
Necrose/rotura gastrica 2 Outras 4
Rotura de bago 1

Na alta, 35% dos doentes (n=404) foram para o domicilio e
51% (n=581) foram transferidos para uma enfermaria do hos-
pital ou para o hospital da drea de residéncia dos pais.

Faleceram 155 RN (14%); 23 criancas (14,8%) tinham duas
ou mais malformagdes major — por exemplo atrésia do eso-
fago e coracdo esquerdo hipopldsico; cinco tinham anomalias
incompativeis com a vida. A taxa de mortalidade desceu pro-
gressivamente de 22% nos primeiros dez anos para menos de
10% nos dltimos dez e 5% nos dltimos cinco; 79% dos Obitos
ocorreram em RN com patologia congénita; em 20 casos
(12,9%) o motivo do 6bito foi infeccdo. A mortalidade foi
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18,3% no RNPT, 11,5% no RNMBP e 8,3% no extremo baixo
peso. Nos 25 anos a mortalidade da ECN foi 35,7% e a da gas-
trosquisis 8,7%; no mesmo periodo a mortalidade das crian-
cas com atrésia do es6fago foi 16% mas desceu de 22% nos
primeiros quinze anos do estudo para 9,4% nos tltimos dez e
3,8% nos ultimos cinco. A mortalidade da hérnia de
Bochdalek foi 30,5% nos 25 anos mas desceu de 34% nos pri-
meiros quinze para 28% nos ultimos dez.

Quadro IV - Outras — Intervengdes por patologia congénita ou
adquirida (n=74)

Derivacéo ventricular (externa/peritoneal) 28

Hérnia inguinoescrotal (com ou sem complicacao) 29

Patologia do testiculo 7

Intervencao na traqueia 5

Patologia oftalmoldgica 5
Discussao

O ntiimero de RN operados no nosso centro estd longe do des-
crito por grandes hospitais no estrangeiro®. Apesar disso, as
condigdes cirdrgicas tornaram-se uma das mais importantes
patologias na UCIN do Hospital de Dona Estefania e o hos-
pital um centro de referéncia para patologia cirdrgica neona-
tal. Isso deve-se certamente ao facto do hospital reunir um
Departamento Cirdrgico de exceléncia e uma Maternidade de
Apoio Perinatal Diferenciado com Centro de Diagnéstico Pré-
-Natal (DPN). Um dos beneficios do DPN ¢ a crianca poder
nascer no centro onde vai ser tratada evitando o transporte
neonatal. Em consequéncia, é possivel programar o momento
e a via do parto, a cirurgia ou outras intervengdes pds natais.
Para alguns tipos de patologia, nomeadamente a hérnia dia-
fragmadtica, esta é uma condicio que influencia definitiva-
mente o progndstico. Por outro lado, nascendo num centro
com todas as valéncias pedidtricas, é possivel a avaliacdo
multidisciplinar em tempo Util, mesmo durante o tempo ope-
ratério. Este procedimento pode ter grande repercussao ndo s
no prognéstico a médio e longo prazo, como também no
periodo intra operatério ou mesmo na redefini¢do de cuidados
no pos-operatério imediato. Sdo exemplo disso as criangas
com atrésia do eséfago submetidas a broncoscopia durante a
intervencgdo cirtirgica de modo a localizar a fistula traqueoe-
sofdgica ou a extrofia da bexiga que necessita intervencio
uroldgica e ortopédica no mesmo tempo operatorio.

Tratar RN com patologia cirtirgica durante 25 anos deu aos
anestesistas, cirurgides pedidtricos, neonatologistas e enfer-
meiros/as da UCIN e do bloco operatério, experiéncia para
disponibilizar ao RN os melhores cuidados antes, durante e
apos a cirurgia’®.

Nas ultimas décadas foram observadas grandes modificacdes
na epidemiologia da patologia cirdrgica neonatal’. De facto,
algumas das anomalias congénitas que constituiam a principal
razdo da cirurgia neonatal, sdo hoje conhecidas como passi-
veis de prevencdo ou de diagndstico pré-natal. Nessa sequén-
cia podem ser prevenidas ou submetidas a interrup¢do da
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gestagdo quando os pais assim o solicitarem. O mielomenin-
gocelo, hoje uma anomalia pouco frequente, foi no passado,
responsavel por um terco a metade das admissdes no
Liverpool Neonatal Surgical Centre'?. Neste estudo, entre
1989 e 2007 foram encontrados 34 disrafias espinhais 65%
das quais nos primeiros dez anos. Nos 25 anos a patologia
gastrointestinal foi a mais frequente, responsavel por 54% das
intervengdes cirdrgicas. Houve um aumento progressivo das
anomalias congénitas 60% das quais ocorreram nos ultimos
dez anos provavelmente por aumento do nimero de referén-
cias mais do que por aumento absoluto. Sabemos que a
enterocolite necrosante ¢ a mais frequente e a mais temivel
patologia cirdrgica adquirida no periodo neonatal mas
reconhecemos que o aumento da sobrevivéncia de RN grande
pré-termo e extremo baixo peso, tornaram esta patologia e as
suas complicagdes muito frequentes'™'?.

Tal como foi estabelecido e defendido no passado, defende-
mos que os RN com patologia cirdrgica devem ser tratados
nas UCIN. O RN operado ¢ tao delicado e necessita de cuida-
dos tao diferenciados como o RN de extremo baixo peso '"".

Tanto os HAP como a MAC transferem os seus doentes in
utero se houver diagndstico pré-natal de anomalia susceptivel
de correc¢do cirdrgica no periodo neonatal. Isso justifica que
a MAC, com um enorme volume de RN, transfira um nimero
de doentes apenas ligeiramente superior ao transferido pelas
clinicas privadas de Lisboa. De facto, s as situagdes sem
diagnéstico pré-natal e os RN com ECN foram transferidos
apds o nascimento.

A estadia média foi de 30 dias. Muitas destas condi¢des ou as
suas sequelas sdo muito graves e necessitam cuidados espe-
ciais durante muito tempo. Algumas, como o intestino curto,
poderdo ser transferidas para uma enfermaria do hospital onde
permanecerdo muitos meses ou mesmo anos, apos VAarios
meses de estadia na UCIN.

As taxas de mortalidade estdo dentro dos valores geralmente
considerados aceitdveis'. Estas taxas sdo grosseiras porque a
morte estd a ser atribuida a patologia cirdrgica e, apesar de
frequentemente essa ser a patologia mais grave do RN, por
vezes a morte ocorre por outra causa ndo relacionada. Isto é
verdade para a mortalidade em geral mas também para a mor-
talidade de condigdes especificas com atrésia do eséfago ou
hérnia diafragmdtica congénita. Nao pretendendo limitar o
progndstico da atrésia do eséfago ao pds-operatdrio imediato
ou aos primeiros meses de vida, gostariamos de realgar que a
taxa de mortalidade observada é semelhante a referida por
outros autores” . No que respeita a hérnia de Bochdalek deve
notar-se que no estudo € referida apenas a mortalidade dos
casos operados e ndo de todos os admitidos. A taxa de sobre-
vivéncia € superior a referida por centros com as mesmas
caracterfsticas e semelhante a outros com tecnologia mais
avancada®®*. A contingéncia de se ter iniciado uma nova
politica em relacdo a interveng¢do cirtirgica destas situagdes -
a hérnia de Bochdalek é operada na prépria UCIN, evitando
assim o transporte para o bloco operatério e inerente desesta-
biliza¢do do RN - pode ter condicionado maior sobrevivéncia.

Apesar de todos os objectivos do estudo terem sido alcan-
cados reconhecemos que tem limitagdes. A mais importante
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estd relacionada com a falta de informag@o sobre morbilidade
associada a cada condi¢@o mas esse objectivo ndo constava do
desenho inicial do estudo e s6 poderia ser correctamente atin-
gido num estudo prospectivo.

A evolugdo positiva das taxas de mortalidade das principais
condigdes cirdrgicas € muito influenciada pela evolugdo téc-
nica e tecnoldgica mas, como ¢é referido na literatura, o
nimero de casos tratados e a experiéncia acumulada influen-
ciam certamente os resultados.
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Resumo

O hipotiroidismo congénito (HC) presente em cerca de
1:4000 recém-nascidos é considerado uma das principais
causas, preveniveis, de atraso mental em criangas. O rastreio
universal do HC realizado através do Programa Nacional de
Diagnéstico Precoce, implementado em Portugal desde
1985, tem resultado num desenvolvimento normal da maio-
ria das criangas com hipotiroidismo. Os defeitos congénitos
da tir6ide podem ser divididos em vdrios grupos que repre-
sentam as alteragdes quer no desenvolvimento da glandula
quer na sintese das hormonas da tir6ide. Os defeitos heredi-
tarios da sintese hormonal causados por disormonogénese
ocorrem em apenas 10% a 15% dos casos de HC. A forma
mais comum resulta de um defeito na organificacdo causado
por mutacdes no gene da peroxidase da tiréide, TPO.
Aapresenta-se uma revisdo do espectro mutacional do gene
TPO na populacdo portuguesa apds a investigagdo molecular
de 69 doentes com HC permanente por disormonogénese.
Este estudo, que complementa o publicado em 2005,
engloba a caracterizagdo molecular de mais catorze criancas
com HC e a metodologia utilizada. Foi ainda efectuada uma
extensa andlise in-silico das novas variantes identificadas
bem como da putativa alteragdo de splicing anteriormente
descrita. No total, as variacdes de sequéncia identificadas no
gene TPO, incluem dez mutagdes distintas e 29 polimorfis-
mos, que permitiram estabelecer a etiologia molecular do
HC em quinze doentes. Em conclusao, foi possivel estabele-
cer um diagnéstico diferencial em doze familias com HC, de
forma ndo invasiva e sem necessidade de suspensdo da
medicacgdo. Esta investigacdo permite ainda oferecer a estas
familias um aconselhamento genético preciso, uma ade-
quada monitorizag@o em futuras gravidezes, bem como pers-
pectivar novas terapéuticas individualizadas.

Palavras-chave: hipotiroidismo congénito, peroxidase da
tiride, disormonogénese, gene TPO, espectro mutacional.
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Molecular characterization of 7PO gene in Por-
tuguese children with congenital hypothyroi-
dism due to dyshormonogenesis

Abstract

Congenital hypothyroidism (CH) affects about 1/4000 infants
and is considered one of the main causes of preventable men-
tal retardation in children. Screening of CH performed
through the Portuguese National Neonatal Screening
Programme, implemented in Portugal in 1985, has resulted in
normal development of attained children. Birth defects of the
thyroid can be divided into several groups that represent
either changes in the development of the gland or the conse-
quences observed in the deficient synthesis of thyroid hor-
mones. The defects of hormone synthesis caused by dyshor-
monogenesis occur in only 10% to 15% of cases of HC.
Defects in the thyroid peroxidase (TPO) gene are reported to
be one of the most frequent causes of CH due to dyshormono-
genesis. We present a review of the mutational spectrum of
the T7PO gene in the portuguese population through the
molecular investigation of 69 patients with permanent CH due
to dyshormonogenesis. To complement previous results, pub-
lished in 2005, this work describes the molecular characteri-
zation of a further fourteen children with CH and the method-
ology applied. Extensive in-silico analysis was carried out for
the newly identified sequence changes as well as the formerly
published putative splicing variant. The sequence variations
identified in the TPO gene comprise ten distinct mutations
and 29 polymorphisms, enabling the determination of the
molecular etiology of CH in fifteen patients. In conclusion, it
was possible to obtain a differential diagnosis in twelve fami-
lies with CH, using a non-invasive procedure and without
interruption of medication. Identification of these and other
mutations in the 7PO gene can therefore contribute consider-
ably towards diagnosis, a precise genetic counselling, ade-
quate monitoring in future pregnancies as well as putative
personalized therapies.
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Introducao

O hipotiroidismo congénito (HC) primdrio é uma doenga
metabdlica que pode ser causada por defeitos na ontogenia da
tir6ide ou na hormonogénese. A nivel global, em regides iodo-
suficientes, o HC afecta cerca de 1/3000 a 1/4000 recém-nas-
cidos, sendo uma das principais causas de atraso mental em
criancas se ndo forem sujeitas a tratamento’.

O HC primadrio ocorre quando a tiréide € lesada ou incapaz de
produzir uma quantidade normal das hormonas triiodotironina
(T3) e tetraiodotironina (tiroxina ou Ty4). Cerca de 85 a 90%
do HC primdrio permanente é devido a defeitos na formacao
glandular durante a embriogénese e designa-se de disgenesia
da tiréide (incluindo tirdides eutdpicas, ectdpicas e hemi-
tiréides)’. As causas da agenesia da tirdide continuam por
esclarecer existindo, no entanto, evidéncias de associacio
com mutagdes no gene GNAS e nos genes que codificam os
factores de transcricdo TTF1, TTF2 e PAXS, em casos de HC
sindrémico’. Os defeitos hereditdrios da sintese hormonal
(disormonogénese) ocorrem em 10 a 15% dos casos de HC,
apresentando a maioria alteracdes no gene da peroxidase da
tiréide (TPO)*. O HC secunddrio ou central, resulta da ausén-
cia de estimulo pela hormona estimuladora da tiréide (TSH)
na glandula tiréide originando disfungdes hipofisarias ou
hipotalamicas (HC hipotalamico-pituitario)’. Tém sido asso-
ciadas a este tipo de HC mutacdes nos genes POUIFI,
PROPI, LHX3 e HESXI, que codificam factores de transcri-
¢do hipofisdrios e mutagdes no gene que codifica a subuni-
dade  da TSH®.

Os recém-nascidos com HC sdo detectados no rastreio neona-
tal e normalmente apresentam sintomatologia rara e nao espe-
cifica. O aparecimento de um quadro clinico severo € raro,
podendo incluir hipotonia, ictericia prolongada, atraso psico-
motor e de crescimento, dificuldades na alimentagdo, macro-
glossia, choro rouco, sonoléncia, dificuldades respiratdrias,
hérnia umbilical, mixedema e fontanelas posteriores alarga-
das, atraso na maturag@o 6ssea e bocio. Estdo descritos alguns
casos de HC em recém-nascidos com sintomatologia logo
ap6s o nascimento mas nos quais o diagnodstico de HC s6 foi
considerado apds o resultado do rastreio neonatal’. A auséncia
de tratamento ou o diagndstico tardio conduz a atraso mental
grave e a alteragdes neuroldgicas irreversiveis, com prognés-
tico dependente da idade de inicio da terapéutica. A terapia do
HC ¢ independente da etiologia e consiste na substituicdo com
T4 sintética (Levotiroxina ou L-tiroxina). Este tratamento per-
mite um desenvolvimento psicomotor normal das criangas
desde que os valores séricos da tiroxina se mantenham nor-
mais, e evita também a formag@o de bdcio, caracteristico dos
doentes com HC por disormonogénese (HCdis)".

Para diagnosticar o HCdis recorre-se a ecografia cervical neo-
natal e a cintilografia da tir6ide, que permitem observar a
localizacdo e o desenvolvimento desta glandula®. Para a reali-
zacdo da cintilografia da tiréide € necessdrio interromper a
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terapéutica durante quatro semanas, pelo que s6 se realiza
quando a crianga atinge os trés anos de idade, por essa inter-
rupcdo ja ndo afectar o desenvolvimento cerebral da crianca.
No HCldis a tiréide apresenta a localizagdo normal, sendo por
isso necessdrios estudos bioquimicos posteriores, tais como o
teste: 1) da captag@o do radioiodo '*I'; ii) da descarga do per-
clorato; iii) do doseamento dos niveis séricos de tiroglobulina
(Tg); iv) da determinacgdo de iodopeptideos na urina, para se
distinguir qual o passo da hormonogénese que se encontra
comprometido’.

Os doentes com defeito na organificagao total do iodo apresen-
tam frequentemente mutagdes no gene da peroxidase da tirdide
(TPO), que codifica uma enzima chave no processo da biossin-
tese das hormonas da tiréide, pelo que os defeitos nesta enzima
constituem a causa mais comum do HCdis (MIM#274500).
Este gene estd localizado no cromossoma dois, em 2p25', é
constituido por 17 exdes, abrange uma regido de aproximada-
mente 150 kb e o respectivo mRNA tem 3 kb (GeneBank aces-
sion number NM_000547). A peroxidase da tiréide (TPO) é
uma glicoproteina transmembranar composta por 933 aminod-
cidos, que cataliza a iodizag@o dos residuos de tirosina da tiro-
globulina durante o processo de sintese das hormonas da
tiréide". Esta enzima € constituida por varios dominios funcio-
nais importantes intra e extracelulares. Os diversos rastreios
moleculares do gene TPO revelaram que existe uma grande
heterogeneidade de defeitos ao nivel desta proteina, uma vez
que estdo descritas mutagdes do tipo missense, nonsense, de
frameshift e de splicing ao longo de todo o gene"*™.

A nivel nacional, no periodo entre 1981 e 2006 foram rastreados
mais de 2.6 milhdes de recém-nascidos (taxa de cobertura de
99,8%), dos quais 846 casos foram diagnosticados com HC, cor-
respondendo a uma prevaléncia de 1:3148 (dados obtidos atra-
vés do Programa Nacional de Diagnéstico Precoce, PNDP). De
entre a totalidade de casos diagnosticados com HC neste
periodo, 69 apresentavam suspeita clinica de disormonogénese.
Com este estudo apresenta-se uma revisio do espectro mutacio-
nal do gene TPO nestes 69 doentes. Excluindo as variagdes
publicadas anteriormente pelo nosso grupo?', foram caracteriza-
dos trés polimorfismos e duas mutacdes ainda ndo descritas na
literatura. Os doentes um e trés revelaram heterozigotia para as
mutagdes c.[1465G>AJ+[2512T>A] e c.[1409A>G (+)
1978C>G], respectivamente. No total foram identificadas 58
variacdes de sequéncia no gene TPO das quais 29 mutagdes
patogénicas (10 distintas) e 29 polimorfismos. Assim, apds o
rastreio molecular foi possivel estabelecer a etiologia molecular
do hipotiroidismo congénito por disormonogénese em doze
familias portuguesas (quinze doentes).

Doentes e métodos

A caracterizagdo molecular do gene TPO foi realizada num
grupo de 66 familias portuguesas, ndo relacionadas, com HC
permanente, cujos casos index (n = 69), foram rastreados pelo
PNDP. Nao h4 registo de histéria familiar prévia de HC, nem
de consanguinidade. Neste estudo, serdo descritos a metodo-
logia utilizada e os resultados obtidos na caracterizagdo mole-
cular de um subgrupo de catorze criangas com HC, comple-
mentando o estudo ja publicado pelo nosso grupo em 2005*.
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Doentes

As catorze criancgas incluidas neste estudo (Quadro I), seis do
sexo feminino e oito do sexo masculino, apresentavam idades
compreendidas entre os um e oito anos (média 3,9 anos).
Todos os doentes foram seleccionados por apresentarem for-
mas de hipotiroidismo com desenvolvimento e localizagdo da
glandula tir6ide normal, bécio e valores de tiroxina (T,4) infe-
riores a 6.5 ug/dl, de tirotropina (TSH) e de tiroglobulina (Tg)
superiores a 20 uU/ml e a 52 ng/ml, respectivamente. Foram
também estudados os pais do doente um. Os estudos popula-
cionais foram efectuados em 100 amostras provenientes de
individuos controlo. Todas as amostras foram colhidas apds
obteng¢do de consentimento informado dos doentes ou respec-
tivos responsdveis legais.

Quadro | — Dados clinicos e bioquimicos das 14 criancgas deste estudo.

Doente Sexo () 'aatioide. wiml pgidi ngimi
1 M 8 Normal — — —
2 M 6 Normal 25.7 2.6 271
3 M 4 Bécio 409 3.4 192
4 M 4 Baocio 234 1.2 1219
5 F 6 Normal 324 <20 3
6 F 5 Normal 31 — —
7 M 4 Baocio 65.7 5.6 1000
8 F 5 volume —g57 99 1316

normal

9 M 3 Normal 385 21 0.1
10 F 3 Normal 417 49 1690
11 M 1 Normal 43 9 —
12 F 3 Bocio 210 6.8 852
13 F 1 Normal 52.3 87 113
14 M 1 Normal 56.1 56 2640

VALORES DE REFERENCIA <20 6517 3-52

"Valores determinados entre 0 4° e o 7° dia de vida no ambito do Programa
Nacional de Diagnéstico Precoce;

— Informacéo néao disponivel; M — masculino; F — feminino; TSH — hormona
estimuladora da tiréide; T, — tiroxina; Tg — tiroglobulina.

Meétodos

A investigacdo molecular do gene 7PO foi efectuada em
DNA genémico (gDNA), obtido a partir de sangue periférico
pelo método convencional da solu¢do saturada de NaCl*,
recorrendo as técnicas de Polymerase Chain Reaction -
Restriction Fragment Length Analysis (PCR-RFLA), Single-
Strand Conformation Analysis (PCR-SSCA) e sequenciacdo
directa dos produtos de PCR. A estratégia utilizada englobou
o estudo das mutagdes mais frequentes previamente identifi-
cadas na populag@o portuguesa®, seguindo-se a pesquisa de
outras variagdes na totalidade das regides codificantes.

Para a caracterizagdo molecular do gene TPO foi utilizada a
sequéncia de referéncia NM_000547 e todas as variacdes
identificadas foram descritas de acordo com as normas de
nomenclatura da Human Genome Variation Society
(HGVS)®. A nomenclatura e os simbolos dos genes referidos
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neste artigo obedecem as normas descritas pela HUGO Gene
Nomenclature Committee (HGNC)*. Os aminoacidos estdo
referidos de acordo com o cédigo das 3 letras.

a) PCR-RFLA

Nas reaccdes de amplificacdo realizadas em termocicladores
9800 Fast (Applied Biosystems), foram utilizados 10 1 de uma
mistura de polimerase, ImmoMix (Bioline), com a seguinte
composicdo: DNA Taq polimerase, dNTPs e MgCl,,
a qual foram adicionados 5 pmol de cada primer, 200 ng de
gDNA, e dH;O perfazendo um volume final de 20 pl.
As condigoes de amplificacio incluem uma desnaturacgio ini-
cial a 98°C durante 2 minutos e 38 ciclos de 45 segundos a
95°C, 30 segundos a 57°C e 1 minuto e 30 segundos a 72°C, e
uma extensdo final a 72°C durante 5 minutos. Foram pesqui-
sadas por PCR-RFLA as muta¢des mais frequentes na popu-
lagdo portuguesa: ¢.391T>C (ScrFI); ¢.1183_1186dupGGCC
(Nael); ¢.1274A>G (Ddel); ¢.1477G>A (Haelll) e ¢.2422delT
(Faul). Os fragmentos amplificados foram digeridos pela res-
pectiva enzima de restricdo durante 2 h a 37°C, submetidos a
electroforese  horizontal em  géis  Poly(Nat) a
12% 1 0.75xTAE(v/v) (ElchromScientific), durante 2 horas a
10 volt/cm e visualizados apds coloracdo com brometo de
etideo (0,3 pg/ml) / 0.75xTAE (v/v).

b) PCR-SSCA

Foram pesquisadas por PCR-SSCA as mutagdes mais comuns
na populacdo portuguesa, para as quais ndo foi possivel
encontrar uma enzima de restri¢do diferencial, nomeadamente
c.1978C>G (exdo 11), c.2512T>A (exdo 14) e c.2748G>A
(exdo 16). Os fragmentos amplificados foram aplicados em
gel de acrilamida nio-desnaturante, MDE™ / TBE 1x (v/v)
(BMA Products), apés desnaturacio, num sistema de electro-
forese vertical (Sigma). Os fragmentos de cadeia simples
foram visualizados por colora¢do com nitrato de prata®.

c) Sequenciagdo

A sequenciagdo dos diferentes fragmentos correspondentes
aos exdes do gene TPO foi efectuada utilizando o BigDye Ter-
minator Cycle Sequencing Kit V1.1 (Applied Biosystems).
Ap6s purificagdo dos produtos de PCR assimétrico pelo
método DyeEx96 Kit (Qiagen), os fragmentos foram ana-
lisados num sequenciador automdtico 3130x/ (Applied
Biosystems).

d) Bioinformdtica

Foram utilizadas as ferramentas informéticas FastPCR V3.7.7
(software livremente disponivel em http://www.biocenter.hel-
sinki.fi/bi/Programs/fastpcr.htm) e PrimerExpress V2.0
(Applied Biosystems), para o desenho de primers. O software
SeqScape V2.5 (Applied Biosystems) foi utilizado para a ané-
lise das sequéncias do gene TPO. O estudo da homologia da
sequéncia proteica da TPO foi efectuado através do programa
BILAST (http://www.ncbi.nlm.gov/blast), e o alinhamento das
sequéncias com o CLUSTALW (http://www.ebi.ac.uk/ clus-
talw). A interpretacdo da patogenicidade das novas variacdes
e da putativa alteracdo de splicing foi efectuada recorrendo ao
software ALAMUT™V1.51 (rev.33) (http://www.interactive-
biosoftware.com).
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Resultados

Este estudo contempla a investigagdo molecular do gene TPO,
de catorze criangas portuguesas com HCdis. De acordo com a
publicagdo de Rodrigues e colaboradores em 2005%, e apesar da
heterogeneidade molecular em termos do tipo e localizag¢@o das
mutagdes no gene 7PO, foram identificadas, nos doentes portu-
gueses, oito muta¢des que apresentavam uma frequéncia supe-
rior as restantes. Tendo em conta estes resultados foi elaborada
uma estratégia de pesquisa destas mutagdes, de modo a propor-
cionar um rapido rastreio.

Foram pesquisadas por PCR-RFLA, cinco das oito mutacdes
mais frequentes na populacdo portuguesa®: ¢.391T>C,
¢.1183_1186dupGGCC, c.1274A>G, c.1477G>A e c.2422delT,
ndo tendo sido detectadas em nenhum dos catorze doentes deste
estudo. Através da técnica de PCR-SSCA foram pesquisadas as
restantes trés mutagdes frequentes. A andlise efectuada revelou a
presenca, em heterozigotia, das mutagdes ¢.2512T>A (exdo 14) e
¢.1978C>G (exdo 11) nos doentes um e trés, respectivamente. A
mutacdo c¢.2748G>A (exdo 16) ndo foi detectada em nenhum dos
doentes estudados. No doente um foi também identificada em
heterozigotia a mutacdo c.1465G>A (p.Ala489Thr) ainda ndo
descrita na literatura, localizada no exdo nove do gene TPO.
Foram também estudados os pais desta crianca, tendo sido identi-
ficada no pai a mutac@o ¢.2512T>A (p.Cys838Ser) em heterozi-
gotia, e na mae a mutacdo c.1465G>A (p.Ala489Thr), também
em heterozigotia. Uma outra nova mutaciio causal, foi identifi-
cada no doente trés, ¢.1409A>G (p.Tyr470Cys), também locali-
zada no exdo nove. Esta mutac@o foi identificada em heterozigotia
e permitiu, tal como no caso anterior, a caracterizacdo molecular
deste doente: c.[1409A>G (+) 1978C>G]. O estudo familiar ndo
foi realizado por nio ter sido possivel obter gDNA dos pais.

Foram realizados estudos populacionais, ndo tendo sido
detectada nenhuma das duas novas mutagdes identificadas,
c.1465G>A (p.Ala489Thr) e c.1409A>G (p.Tyr470Cys), em
100 individuos controlo. Para os estudos in-silico recorreu-se
ao software ALAMUT™ que se liga a vdrias bases de dados
e servidores Web externos incluindo o PolyPhen. Estes estu-
dos revelaram que os aminodcidos envolvidos em ambas as
alteracdes, Ala489 e Tyr470, estdo muito conservados (até
catorze espécies), embora apenas os aminodcidos tirosina e
cisteina, envolvidos na alteracdo p.Tyr470Cys, mostrem gran-
des diferencas quanto as propriedades fisico-quimicas. Para
ambas as mutacdes foi obtida uma previsdo de “presumivel-
mente patogénica”. A andlise da alteracdo previamente publi-
cada, ¢.2748G>A, revelou perda do local dador de splicing do
exao 16 (-74.5%, de acordo com o programa GeneSplicer) o
que indica que originard transcritos diferentes do normal.

Foram também detectados 14 polimorfismos, dos quais trés
(c.1-75A>G, ¢.95-30G>A e ¢.2006+20G>A) ainda ndo estdo
descritos na literatura. Estas alteracdes foram consideradas
neutras, uma vez que foram detectadas numa frequéncia supe-
rior a 1% na populacdo controlo.

Discussao

Este estudo permitiu a caracterizacado molecular de 2 das 14
criangas, doentes um e trés, seleccionadas para este 2° estudo
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de rastreio molecular do gene 7PO. No caso do doente um foi
possivel confirmar o alelismo das mutagdes ap6s o estudo dos
pais, confirmando-se assim a heterozigotia composta
c.[1465G>A]+[2512T>A]. No geral, duas das mutacdes iden-
tificadas ndo tinham sido anteriormente descritas: a c.1409
A>G (p.Tyr470Cys) e a ¢.1465G>A (p.Ala489Thr), e loca-
lizam-se ambas no exdo 9 do gene 7PO. Devido a inexistén-
cia de tecido com expressdo da TPO, o que implicaria uma
biopsia de tecido da tiréide, ndo foi possivel a realizagdo de
estudos funcionais.

Na tentativa de provar o efeito causal das novas mutacdes
identificadas, para além da pesquisa em 100 individuos con-
trolo, foram também realizados estudos in-silico que reve-
laram que ambas as mutagdes sdo “presumivelmente patogé-
nicas”. Por outro lado, o facto de as mutacdes se localizarem
na drea que codifica parte da regido catalitica da enzima e
assim possivelmente alterarem a hidrofobicidade do local de
ligag@o ao grupo heme, sdo, em conjunto, factores que permi-
tem relacionar ambas as mutagdes com a inexisténcia de TPO
funcional e o fenétipo observado nos doentes. Relativamente
a mutacdo ¢.1978C>G (p.GIn660Glu), um estudo recente
revelou que os alelos mutados apresentam uma expressao nor-
mal desta proteina, sendo a diminui¢do da actividade da TPO
devida ao facto do potencial electrostatico da energia de liga-
c¢do do grupo heme ser 6 vezes mais repulsivo na TPO mutada
do que na normal*. Nesta mesma regido tém sido descritas
vdrias outras mutagdes patogénicas'+'*?".

Foi assim encontrada positividade em cerca de 14,3% dos
doentes estudados, o que revela que mutagdes no gene 7PO
constituem uma das principais causas de HC; no estudo
anterior efectuado no nosso pais*, que incluiu trés casos
familiares, este nimero ascendeu a 24% (Quadro II). Ainda
por identificar podem estar mutacdes quer na regido promo-
tora, quer nas regides intrénicas, ou grandes delec¢des/du-
plicacdes ndo identificdveis pelos métodos utilizados.
Existem também outras causas genéticas de HCdis podendo

Quadro Il - Mutagdes causais identificadas em 12 familias no rastreio
de 69 doentes com HC, em Portugal.

Localizagdo Alteragao Alteragao ao nivel *Frequéncia/
exao nucleotidica da proteina alelos mutados
5 c.391T>C p.Ser131Pro 1/30
8 ¢.1183_1186dupGGCC p.Asn397PfsX76 6/30
8 c.1274A>G p.Asn425Ser 1/30
9 c.1409A>G p.Tyr470Cys 1/30
9 c.1465G>A p.Ala489Thr 1/30
9 c.1477G>A p.Gly493Ser 2/30
1 c.1978C>G p.GIn660GIu 8/30
14 €.2422delT p.Cys808AfsX24 3/30
14 c.2512T>A p.Cys838Ser 5/30
16 C.2748G>A ? 1/30

* frequéncia nos 30 alelos mutados identificados (analise conjunta de Rodri-
gues e colaboradores 2005*' e este estudo); ? — ver texto (serdo necesarios
estudos de expressdo génica e/ou proteica para comprovar a alteragéo
prevista). A bold estdo marcadas as novas mutagdes caraterizadas neste
estudo. Foi utilizada a sequéncia de referéncia NM_000547 e todas as varia-
cdes identificadas foram descritas de acordo com as normas de nomencla-
tura da Human Genome Variation Society (HGVS).
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salientar-se mutagdes no gene codificador da tiroglobulina,
TG, ou nos genes SLCSAS5, DUOXA2 e IYD recentemente
identificados®*.

O hipotiroidismo é considerado uma das endocrinopatias mais
frequentes na infincia. As diversas formas de hipotiroidismo
complicam a determinagdo da sua etiologia. Este estudo
demonstra que as mutagdes no gene 7PO sdo uma causa
frequente de HCdis nas criangas portuguesas. Esta inves-
tigacdo permitiu estabelecer a etiologia molecular do HC em
doentes sem alteragcdes no desenvolvimento da glandula da
tiréide, apresentando maior relevancia em termos de
extrapolacdes epidemioldgicas. Assim, nos 69 doentes
investigados, verificou-se que a mutacdo mais frequente
¢ a c.1978C>G (p.GIn660Glu), presente em 8 dos
30 (26,7%) alelos mutados, seguindo-se as mutacdes
c.1183_1186dupGGCC (p.Asn397PfsX76) e c.2512T>A
(p-Cys838Ser), presentes em 6/30 (20,0%) e 5/30 (16,7%)
alelos, respectivamente (Quadro II).

A inexisténcia de uma mutag@o mais comum na nossa popu-
lacdo comprovou que a estratégia de pesquisar as mutacdes
“mais frequentes” é restritiva. Ou seja, se este estudo se
tivesse limitado a utilizacdo da técnica de PCR-RFLA e
PCR-SSCA, apenas dois alelos mutados seriam identificados
por cada uma destas metodologias. Assim, a sequenciacio da
totalidade da regido codificante do gene 7PO serd mais vanta-
josa, por se tratar de um método menos moroso e mais eficaz.
Esta técnica no entanto ndo é muito econémica, pelo que estd
a ser testada a metodologia de High-resolution Melting Curve
Analysis (hrMCA) que apresenta uma boa relacdo quali-
dade/preco e permite seleccionar os fragmentos a sequenciar
uma vez que identifica desvios da sequéncia normal mesmo
que envolvendo uma tnica base (SNV — single nucleotide
variant).

Os resultados obtidos neste estudo estdo de acordo com os
de outros grupos sendo que estdo descritas cerca de 60
mutacdes no gene TPO e a maioria se localiza nos exdes 8§,
9, 11 e 14, que codificam os residuos de histidina cons-
tituintes do grupo heme, dominio crucial para a actividade
da TPO?.

Em conclusao, foi possivel caracterizar mutacdes em 18,2%
dos 66 casos index estudados, permitindo estabelecer um
diagndstico diferencial em doze familias com hipotiroidismo
congénito, de forma ndo invasiva e sem necessidade de
suspensdo da medicacdo, evitando ainda a realizacao do teste
do perclorato para confirmacdo do diagnéstico de HCdis. A
confirmagao molecular do diagndstico clinico permite ofere-
cer um acompanhamento especifico nomeadamente em gravi-
dezes futuras, um aconselhamento genético preciso e uma
eventual terapéutica personalizada a estas familias.
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Internamento por tosse convulsa - casuistica de cinco anos de um hospital

de nivel II da regiao centro
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Resumo

Introducao: A tosse convulsa representa uma causa impor-
tante de morbilidade e mortalidade em lactentes.

Objectivos: Caracterizar os casos de tosse convulsa com
internamento num hospital de nivel II da regido centro, entre
Outubro de 2004 e Setembro de 2009.

Material e métodos: Estudo descritivo por andlise dos pro-
cessos clinicos das criangas internadas com o diagndstico
de tosse convulsa (reac¢do em cadeia da polimerase e/ou
serologia positivas). Foram analisados: sexo, idade gesta-
cional, peso de nascimento, idade no diagndstico, residén-
cia, data e duracdo do internamento, apresentacao clinica,
estado vacinal, contexto epidemioldgico, exames comple-
mentares, terapéutica, evolugdo clinica e medidas de satde
publica instituidas.

Resultados: Diagnosticaram-se 17 casos de tosse convulsa,
64,7% nos ultimos dois anos do estudo. A idade variou entre
16 e 112 dias (mediana de 62 dias). A admissdo, todos apre-
sentavam tosse, com duragdo média de 10,3 dias. O guincho
observou-se em 29,4% das criangas. A duragdo média de
internamento foi de 15,4 dias. Todos foram medicados com
macrélido. A co-infecgdo ocorreu em 29,4% dos inter-
namentos. Nao ocorreram 6bitos.

Discussao: A tosse convulsa permanece um problema de
Saude Publica nos paises com alta cobertura vacinal para
esta doenca, tal como se constatou. Na maioria dos casos
existiu contacto com conviventes que apresentavam tosse
arrastada. Sendo os adolescentes e adultos jovens os prin-
cipais reservatérios da bactéria na comunidade, consti-
tuindo fonte de infecgdo, a resposta poderd passar pela
revisdo do esquema vacinal actual, com reforco vacinal
desta populacgio.

Palavras-chave: Tosse convulsa, Bordetella pertussis,
internamento, crianca.
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Hospitalization for pertussis — a five years
casuistic from a level II hospital in the central
region
Abstract

Introduction: Whooping cough is a major cause of morbidity
among infants.

Aims: To characterize the cases of whooping cough admit-
ted in a level II hospital in the central region of Portugal,
between October 2004 and September 2009.

Material and Methods: Case review of inpatients diag-
nosed with pertussis (positive polymerase chain reaction
and/or serology). Variables analyzed: sex, gestational age,
birthweight, age at diagnosis, residence, date and length of
hospitalization, clinical presentation, vaccination status, epi-
demiological context, diagnostic evaluation, treatment,
clinical and public health measures instituted.

Results: Seventeen cases of pertussis were diagnosed,
64,7% in the last two years. The age ranged between 16 and
112 days (median 62 days). On admission, all the patients
had cough, on average, for 10,3 days. The winch was
observed in 29,4% of children. The average length of hos-
pitalization was 15,4 days. All cases received macrolides.
Co-infection was present in 29,4% of admissions. There
were no deaths.

Discussion: Pertussis remains a public health problem in
countries with high vaccination coverage for this disease, as
noted. In most cases there was history of contact with
cohabiting with chronic cough. As adolescents and young
adults are the main reservoirs of the disease in the commu-
nity, constituting a source of infection, the response may
involve the revision of the current immunization schedule,
with booster vaccination in this population.

Keywords: Pertussis, hospitalization, child.
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Introducao

A tosse convulsa, doenga infecciosa aguda do tracto respira-
torio, é causada pela bactéria gram-negativa Bordetella per-
tussis, um dos patogénios mais contagiosos nos seres huma-
nos'. Uma forma mais ligeira de sindrome semelhante a tosse
convulsa (pertussis-like) pode dever-se a infec¢do pela
Bordetella parapertussis'?.

Apesar da disponibilidade de vacinas eficazes, continua a ser
uma das mais importantes causas de morte evitdveis por
vacinagdo a nivel mundial’. A vacinacdo generalizada reduziu
inicialmente, de forma substancial, a incidéncia desta patolo-
gia, tendo-se, contudo, assistido nos dltimos anos a sua
reemergéncia e alteragdo do padrio epidemiolégico**”.

Ap6ds um periodo de incubacio de sete a dez dias, o quadro cli-
nico cldssico caracteriza-se por trés fases: catarral (1-2 sema-
nas), paroxistica (2-6 semanas) e de convalescenga (2-6 sema-
nas). Recém-nascidos e pequenos lactentes, criancas
vacinadas, adolescentes e adultos jovens podem apresentar
formas atipicas da doenga. A transmissdo ocorre por contacto
com goticulas respiratdrias, sobretudo durante a fase catarral e
primeiras trés semanas da fase paroxistica.

A reaccdo em cadeia da polimerase (PCR - Polymerase Chain
Reaction) de secrecdes da nasofaringe € o método diagndstico
de eleicdao, mais rdpido e sensivel que a cultura, tendo sido
aprovado pela agéncia americana Centros para Controle e
Prevencdo de Doencgas (Centers for Disease Control and Pre-
vention, CDC) em 1996°. Os testes seroldgicos ndo sao consi-
derados pelo CDC’ e a Organiza¢do Mundial de Sadde estabe-
lece a necessidade de elevacdo significativa dos titulos de
anticorpos especificos entre as fases aguda e de convales-
cenga’. Apesar de apresentar limitacdes de estandardizagdo e
interpretacdo, a determinacdo dos titulos de anticorpos IgG
especificos € o mais sensivel para o diagnéstico em individuos
imunizados hd muito tempo e/ou os que apresentam tosse hd
mais de duas semanas, uma vez que a cultura e PCR podem ja
ser negativas*®. A determina¢do de anticorpos IgA e IgM nio é
fidvel para o diagnostico®. O hemograma pode apresentar,
caracteristicamente, leucocitose (contagem de 20000 a 50000
células/mm? de sangue) a custa de linfocitose absoluta, no final
da fase catarral e inicio da fase paroxistica (por ac¢do da toxina
pertussis)®’. A radiografia do térax pode ser normal ou revelar
desde infiltrados peri-hilares a atelectasia ou enfisema?®, sendo
util para diagnosticar complica¢cdes como a pneumonia.

Quanto ao tratamento, os macrdlidos s@o o antibidtico de
escolha (a azitromicina se menos de um més de idade®)". A
antibioterapia nao altera significativamente o curso clinico da
doenca se instituida apds a fase catarral, mas é eficaz como
meio de controlo do contdgio, pois elimina a Bordetella per-
tussis da nasofaringe'*".

As complicagdes sdao mais frequentes em lactentes, especial-
mente com menos de seis meses de idade, ndo vacinados. A
pneumonia bacteriana secunddria é a complicacdo mais
comum e a principal causa de morte pela doenca®. As compli-
cacdes neuroldgicas (convulsdes, encefalopatia, coma) sdo
secunddrias a hipoxia cerebral relacionada a asfixia, questio-
nando-se a contribui¢do da toxina pertussis®’.
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Este estudo teve por objectivo caracterizar os casos de tosse
convulsa com internamento num hospital de nivel II da regido
centro.

Métodos

Trata-se de uma revisdo casuistica por consulta dos processos
clinicos das criancas internadas num hospital de nivel II da
regido centro, entre Outubro de 2004 e Setembro de 2009, com
o diagnostico de tosse convulsa. Considerou-se diagndstico de
tosse convulsa quando: a) PCR em tempo real que amplifica a
sequéncia genética de insercdo IS481 foi positiva e/ou b) sero-
logia positiva - elevagdo dos titulos de anticorpos pelo menos
para o dobro entre a fase aguda e a fase de convalescenca® ou
um tnico valor de anticorpos IgG superior a 100 U/ml*. Foram
analisados: sexo, idade gestacional, peso ao nascimento, idade
no diagndstico, residéncia, data e duracdo do internamento,
apresentacao clinica, estado vacinal, contexto epidemiolégico,
exames complementares, terapéutica instituida, evolucio cli-
nica e medidas de satide publica instituidas.

Resultados

Foram diagnosticados 17 casos de tosse convulsa, 64,7%
(11/17) nos tltimos dois anos do estudo (Figura 1). Ocorreu
um maior nimero de casos na Primavera (oito), sendo que
quatro internamentos foram no Verao, quatro no Outono e um
no Inverno.

N? internamentos
L
o

(=]

[

2005 2006 2007 2008 2009
Ano

N=17

Figura 1 — Distribuicdo anual do nimero de internamentos das crian-
gas com diagnostico de tosse convulsa.

Nove criancas (52,9%) eram do sexo feminino. Ocorreram dois
casos de gemelaridade, ndo havendo relagdo familiar ou social
nos restantes casos. A idade no diagnéstico variou entre 16 e
112 dias (mediana de 62 dias) - Figura 2. Duas criangas (11,8%)
eram prematuras, com um peso ao nascimento inferior a 2500g.

Todas apresentavam na admissao tosse paroxistica com dura-
cdo média de 10,3 dias (minimo de dois e maximo de 30 dias),
cianosante em 52,9% (9/17) e com guincho em 29,4% (5/17)
dos casos (Figura 3). Em cinco criangas (29,4%) foram refe-
ridas apneias e numa criancga pieira.
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Figura 2 — Distribuicao etaria e estado vacinal para a tosse convulsa
das 17 criangas.
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Figura 3 — Caracteristicas da tosse na admisséo.

A maioria (doze/70,6%) ainda nao tinha iniciado a vacinacao
para a tosse convulsa, e os restantes tinham sido sujeitos a pri-
meira inoculag@o da vacina (Figura 2).

Constatou-se leucocitose (minimo de 18500 e maximo de
59800 células/mm?®) a custa de linfocitose absoluta (minimo
de 11600 e maximo de 42600 células/mm?) em oito dos doze
casos que efectuaram estudo laboratorial aquando do interna-
mento (tempo médio de evolu¢do do quadro clinico de dez
dias, minimo de trés e maximo de 30 dias).

O diagnostico foi realizado por serologia em trés casos (no
ano de 2005). Os restantes diagnésticos foram por PCR.

A co-infeccdo esteve presente em 29,4% (5/17) dos internamen-
tos: tr€s casos por virus sincicial respiratério (VSR), um por
VSR e adenovirus e um por Chlamydophila pneumoniae.

Todos receberam terapé&utica com macrdlido durante catorze
dias (um claritromicina e os restantes eritromicina). Em trés
criangas foram associados outros antibidticos (cefalospo-
rina, aminoglicosideo e/ou beta-lactamico). Nao foram
registados efeitos adversos significativos relacionados com
a antibioterapia.

Ocorreram trés casos de pneumonia bacteriana secunddria, num
caso associada a alteracdes hematoldgicas e convulsdes, com
necessidade de ventilagdo mecanica e transferéncia para a Uni-
dade de Cuidados Intensivos Pedidtricos de um hospital central.

A duracdo média do internamento foi de 15,4 dias (variou
entre sete e 79 dias). Ndo ocorreram 6bitos.
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Em doze casos (70,6%) foi descrita histéria de contacto com
conviventes que apresentavam clinica de tosse arrastada,
sendo um adolescente e os restantes adultos.

Em todos os casos foi preenchida a notificacdo obrigatdria
para as autoridades sanitdrias e prescrita antibioterapia aos
contactos proximos.

Discussao

Os resultados parecem vir ao encontro do que estudos recen-
tes t€m relatado: uma reemergéncia da tosse convulsa nos pai-
ses com alta cobertura vacinal para esta doenga®***. Os lac-
tentes sdo o grupo etario mais acometido, tanto em incidéncia
quanto em gravidade da doenga'*", tal como se constatou.
Porém, tem-se verificado um aumento do numero de casos
entre os adolescentes e adultos jovens*’. A reducdo gradual da
imunidade para a doenga apds a vacinacdo (ou infeccio natu-
ral) tem sido o principal factor apontado nesta alteracio epi-
demiolégica. Contudo, a disponibilidade de meios de diag-
néstico mais sensiveis e a maior consciencializagdo da doenca
por parte dos profissionais de satide parecem contribuir para
o maior nimero de diagndsticos*"*'.

A introducdo da vacina para a tosse convulsa no Programa
Nacional de Vacinac¢do (PNV) Portugués em 1965 conduziu a
uma diminui¢do inicial do nimero de casos notificados desde
1967, atingindo niveis muito baixos no periodo de 1993-2003.
Em 2004 o ndimero de casos aumentou, atingindo o pico em
2005, devido aos casos ocorridos na regido norte e centro™.
Em 2006 procedeu-se a substitui¢do da vacina do tipo célula
completa por uma vacina pertussis acelular, menos reacto-
génica, mais segura e com imunogenicidade idéntica’.

Nenhuma das criancas tinha concluido a primovacinagdo para
a tosse convulsa, demonstrando que estas constituem um
grupo susceptivel, tal como observado noutros estudos™'.
Apesar da vacinacdo ser a medida preventiva mais importante
e eficaz no controle desta doenca, os resultados sugerem que
a vacinag¢do infantil contemplada pelo PNV ndo garante uma
proteccdo imunitdria suficiente para evitar a infeccdo em
criancas ndo/parcialmente vacinadas. De facto, a vacinacio
para a tosse convulsa parece ter um impacto limitado sobre a
interrup¢@o da sua transmissdo, uma vez que nem a infeccio
nem a vacinac¢do conferem imunidade permanente. Esta redu-
¢do gradual da protec¢do conduz a uma grande variedade na
apresentacdo clinica e na gravidade dos sintomas, consti-
tuindo um importante desafio para o diagndstico*.

Realcamos o facto de a maioria dos casos (70,6%) apresentar
histéria de contacto domiciliar com adolescente e/ou adulto
com clinica de tosse. Num estudo realizado em Paris,
documentou-se que os adultos foram fonte primdria da infec-
¢do em dois tercos dos casos de lactentes hospitalizados por
tosse convulsa'.

Verificou-se um predominio de casos de tosse convulsa na
Primavera. Tem-se registado uma sazonalidade da doenca,
com maior incidéncia no Verdo e na Primavera, quando as
condi¢des sdo mais favordveis para a transmissdo da
Bordetella pertussis'*.
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Em relag@o ao sexo, a maioria dos estudos ndo mostrou dife-
renca estatisticamente significativa’®, embora alguns refiram
um ligeiro predominio do sexo feminino®, tal como observado.

Os nossos resultados sdo também consistentes com outras
publicagdes em relag@o a apresentacdo clinica inicial (verifi-
camos que 64,7% das criangas apresentavam tosse com dura-
¢do inferior a catorze dias) e as complicacdes (a pneumonia
foi a mais comum)"'.

A partir do ano de 2005 o acesso a técnica de PCR no nosso
hospital veio possibilitar um diagnéstico mais rapido e fidvel
de tosse convulsa. As alteragdes hematoldgicas caracteristicas
foram observadas em 66,7% das criancas que realizaram
estudo analitico.

Reconhecemos neste estudo limitagdes referentes ao curto
periodo de tempo analisado e a inexisténcia de estudos ante-
riores relativos a mesma populagdo, que nos permitam reali-
zar uma andlise comparativa.

Em conclusdo, esperamos que a maior consciencializa¢ao do
problema da tosse convulsa venha abrir caminho a imple-
mentacdo de estratégias mais eficazes para o controle desta
doenca no nosso pafs. Uma vez que as vacinas acelulares pos-
sibilitam a imunizacao dos adolescentes e adultos jovens*'*?,
a resposta poderd passar pela revisdo do esquema vacinal
actual, com refor¢o vacinal desta populacdo. J4 em 2006 o
Advisory Committee on Immunization Practices americano
recomendou que os adolescentes entre os onze e os dezoito
anos recebessem uma dose de vacina anti-pertussis tipo adulto
(dTpa), preferencialmente entre os onde e doze anos®™. A
vacina dTpa ja se encontra disponivel em alguns paises, admi-
nistrada em dose unica com reforco a cada dez anos para
criangas com idade superior a sete anos, adolescentes e adul-
tos*. A vacinagdo materna em cuidados pré-concepcionais, a
administracdo de uma dose de vacina no periodo neonatal e o
reforgo vacinal dos profissionais de satde também tém vindo
a ser discutidos como novas estratégias, com vista a reducao
da morbilidade e mortalidade por esta doenca**".
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Resumo

Uma crianca de dez anos apresentou-se com um quadro cli-
nico de dor e rigidez na regido dorso-lombar, com quatro
meses de evolugdo. Os exames imagioldgicos efectuados
revelaram multiplas lesdes osteoliticas vertebrais. A investi-
gacdo mostrou atingimento dsseo extenso, associado a trom-
bocitopenia, hipercalcémia e insuficiéncia renal, sem evidén-
cia de tumor primdrio. O diagnéstico de rabdomiossarcoma
alveolar seria confirmado pelos estudos anatomopatoldgicos e
genéticos da bidpsia de medula 6ssea. O rabdomiossarcoma é
o sarcoma de partes moles mais frequente em criangas e ado-
lescentes, apresentando-se geralmente sob a forma de uma
massa. A forma de doenca disseminada sem tumor primdrio
aparente ¢ muito rara e levanta dificuldades no diagndstico,
tratamento e seguimento.

Palavras-chave: dorso-lombalgia, lesdes osteoliticas, rabdo-
miossarcoma
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Disseminated rhabdomyosarcoma presenting as
back pain

Abstract

We report a case of a ten-year-old girl who presented with a
history of back pain and lumbar stiffness that started four
months before. Radiological examination revealed extensive
bone involvement with multiple osteolytic lesions. Further
examination was performed that showed thrombocytopenia,
hypercalcemia and renal failure. No evidence of primary
tumour was found. Bone marrow immunohistochemistry
studies and identification of unique genetic markers con-
firmed the diagnosis of alveolar rhabdomyosarcoma.
Rhabdomyosarcoma is the most frequent soft-tissue malig-
nancy in childhood and adolescence. Usually arises as a pri-
mary tumour but it may rarely occur as a systemic disease

without evidence of primary site leading to challenging pro-
blems either in diagnosis as in treatment and follow-up.

Key words: back pain, osteolytic lesions, rhabdomyosarcoma
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Introducao

A dorso-lombalgia persistente € um sintoma invulgar em
idade pediatrica e com frequéncia tem subjacente uma causa
organica, sobretudo antes da adolescéncia'. A dor de etiologia
muscular ou ligamentar € rara neste escaldo etario, devido a
flexibilidade dos referidos elementos. Na sua origem podem
estar diversas patologias, nomeadamente: situacdes pos-trau-
maticas, anomalias esqueléticas, infeccdes e neoplasias. Pela
potencial gravidade de algumas destas entidades, este quadro
sintomdtico implica um estudo detalhado. Uma histéria cli-
nica cuidadosa e exame objectivo rigoroso, com especial aten-
¢do ao exame neuroldgico e incluindo uma avaliacdo mus-
culo-esquelética completa sdo indispensdveis para o seu
esclarecimento.

Com o relato deste caso alerta-se para uma entidade rara, com
uma apresentacdo atipica, que importa considerar na crianga
com dorsolombalgia persistente.

Relato de caso

Crianga de dez anos, sexo feminino, internada para estudo de
quadro caracterizado por dor e rigidez a nivel da coluna
dorso-lombar, e lesdes osteoliticas vertebrais multiplas. Sem
antecedentes pessoais ou familiares patolégicos iniciou, cerca
de quatro meses antes, sem histéria prévia de traumatismo,
queixas de lombalgia em contexto de carga, de caricter cons-
tante, com irradiagcdo para o membro inferior direito, acompa-
nhada de dor no ombro homolateral e rigidez dorso-lombar; a
terapéutica anti-inflamatéria aliviou parcialmente o quadro
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algico. Os pais referiam anorexia e emagrecimento neste
periodo, que ndo quantificaram.

Ao exame objectivo apresentava uma postura escolidtica,
com rigidez a nivel do segmento dorso-lombar e contractura
dos musculos paravertebrais. O exame neurolégico era nor-
mal. Sem outras alteragdes.

A radiografia e a tomografia computorizada (TC) da coluna
vertebral revelaram multiplas lesdes osteoliticas vertebrais,
com fracturas patoldgicas a nivel de DS, D11 e L3, pelo que
foi internada para investigacdo etioldgica.

Os estudos laboratoriais iniciais - hemograma, esfregaco de
sangue periférico, estudo bioquimico (funcao renal, ionogra-
ma, funcio hepatica, metabolismo do ferro, fosfo-cdlcico, per-
fil lipidico e imunoelectroforese de proteinas séricas e urina-
rias), ndo revelaram alteracdes. Apresentava uma velocidade
de sedimentacdo eritrocitdria aumentada: 54 mm na 1? hora.

As serologias para Salmonella, Brucella e prova de Mantoux
(2U RT23) foram negativas. Os doseamentos de dcido homo-
vanilico e vanilmandélico na urina também foram normais.

A ressonancia magnética (RMN) vertebral mostrou alteracio
de sinal e captacdo de contraste difusa de todos os corpos ver-
tebrais, com lesdes liticas com esclerose a sua periferia, e
fracturas com achatamento de D8, D11, L3, e provavelmente
L5; sem envolvimento de tecidos moles (Figura 1).

A TC toraco-abdominal revelou uma maior extensido das
lesdes osteoliticas, com atingimento da quase totalidade dos
corpos vertebrais, esterno, 0ssos iliacos, cabeca e colo femu-
rais; nio se evidenciaram massas toracicas ou abdominais
nem lesdes pulmonares (Figura 1).

Figura 1 — Tomografia computorizada (a esquerda): multiplas lesées
osteoliticas. Ressonancia magnética (a direita): alteragédo de sinal e
captacdo de contraste difusa de todos os corpos vertebrais, com
lesdes liticas, mas sem evidéncia de alteragdo dos tecidos moles.

A cintigrafia dssea com Tecnécio 99m (*"Tc) mostrou ape-
nas hipofixacdo de radiofarmaco a nivel das vértebras DS,
D10 e D11.

Foi realizada bidpsia dssea vertebral dirigida e aspirado de
medula éssea (crista iliaca): o aspirado nao revelou qualquer
anomalia das células hematopoiéticas, mas foi identificado
agrupamento de células extra-medulares ndo caracterizadas.
A bidpsia identificou uma neoplasia de células pequenas e
redondas, cuja marcagdo imuno-citoquimica foi inconclusiva.
Nesta altura foi referenciada ao Centro Oncoldgico Pedia-
trico. Entretanto tinha evidenciado parametros analiticos
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compativeis com trombocitopenia (134000 plaquetas/ul),
hipercalcémia (3,3 mmol/l) e insuficiéncia renal (ureia 15
mmol/l e creatinina 146 umol/l).

Foi repetida bidpsia dssea (crista iliaca), que mostrou a ja
conhecida neoplasia de células pequenas e redondas. Con-
tudo, a marca¢do imunocitoquimica e sobretudo a genética
molecular, com identificagdo do re-arranjo correspondente ao
gene de fusdo PAX7-FOXOI1A, resultante da translocacdo
t(1;13)(p36;q14), tornaram possivel o diagnéstico de rabdo-
miossarcoma alveolar.

A avaliac@o da extensdo tumoral foi efectuada com tomogra-
fia de emissdo de positrées com 18-fluorodeoxyglucose (PET
com 18-FDG), que revelou hipermetabolismo de 18-FDG de
modo difuso na medula 6ssea e sem evidéncia de outros focos
que pudessem sugerir a localizacdo da lesdo tumoral primitiva
(Figura 2).

Figura 2 — Tomografia de emissao de positrdes com 18-fluorodesoxi-
glucose (18-FDG): hipermetabolismo de 18-FDG de modo difuso e
heterogéneo na medula 6ssea em relagdo com patologia maligna.
Nao séo evidentes outros focos de hipermetabolismo a nivel corporal,
que possa sugerir lesdo tumoral primitiva.

Foi estabelecido o diagnéstico de rabdomiossarcoma alveolar
(RMS), com envolvimento medular 6sseo difuso e lesdes osteo-
liticas, sem evidéncia de tumor primario. Iniciou entdo esquema
de tratamento com quimioterapia com topotecan, vincristina,
actinomicina D e ciclofosfamida. Verificou-se muito boa res-
posta inicial ao tratamento com normalizacdo da fung@o renal,
da hipercalcémia e desaparecimento da sintomatologia dlgica. A
reavaliac@o no final do tratamento mostrava aparente remissao
completa sem evidéncia de doenga no PET e sem quaisquer
alteracdes do sinal ou capta¢des andmalas de contraste na RMIN
da coluna, 6ssos da bacia e fémures proximais. Cerca de 24
meses apos o diagndstico, verificou-se recaida e falecimento.

Discussao

A dorso-lombalgia é um sintoma invulgar em Pediatria. A
persisténcia dos sintomas constitui um sinal de alarme e
aponta para a existéncia de uma patologia orginica subja-
cente, nomeadamente: situacdes pOs-traumdticas, anomalias
de desenvolvimento da coluna, infec¢des e tumores'”.
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O rabdomiossarcoma é o sarcoma de partes moles mais fre-
quente em criangas e adolescentes, correspondendo a cerca de
5-8 % das neoplasias malignas pediatricas'. Localiza-se prefe-
rencialmente nas regides da cabega e pescogo, no aparelho
genito-urindrio e nos membros, embora possa surgir em qual-
quer localizagdo anatémica’.

O rabdomiossarcoma tem origem em células da linhagem
muscular (mesenquimatosas embriondrias), expressando mar-
cadores especificos das células musculares, tais como MyoD1
e Miogenina®?, localizados a nivel do nucleo.

A apresentacdo mais comum ¢ sob a forma de uma massa, que
pode ser dolorosa ou indolor, condicionando desvio e/ou obs-
trugdo de estruturas locais por compressdo, o que se traduz
numa variedade de quadros clinicos de acordo com a locali-
zac¢do do tumor. Apresenta uma dissemina¢do muito rapida,
pelo que a primeira manifestagcdo pode relacionar-se com a
presenca de metdstases pulmonares ou 6sseas®’. Muito rara-
mente pode apresentar-se como uma doenca sistémica (forma
disseminada), com envolvimento medular 6sseo extenso e
difuso, sem evidéncia de tumor primitivo®’.

O diagnéstico baseia-se na morfologia, imunohistoquimica e,
mais recentemente, na biologia molecular’*®. Histologica-
mente, classifica-se em dois subtipos principais: o embrio-
ndrio e o alveolar, que é mais raro (cerca de 15% dos casos)"".

O subtipo alveolar encontra-se associado a alteracdes gené-
ticas especificas*®. Podem identificar-se 2 situagdes diferen-
tes: t(2;13) (q35;q14), que corresponde a fusdo dos genes
PAX3 e FKHR (também designado FOXO1), observada em
cerca de 55 a 70% dos casos; t(1;13) (p36;q14), que corres-
ponde 4 fusdo dos genes PAX7 e FKHR, identificada em
cerca de 20% dos casos”'®. Num pequeno ndmero de casos,
ndo se identificam as referidas alteracdes genéticas.

O subtipo alveolar tem sido associado a menor sobrevida®'.
Outros factores progndsticos significativos sdo a idade da
crianca (sendo a idade superior a dez anos um indicador de
mau prognostico), o local do tumor primitivo, as dimensdes,
a possibilidade e/ou extensao da resse¢do cirtirgica do tumor
e a presencga e localizacdo de metdstases®'.

No caso descrito, a evolugdo arrastada e as caracteristicas das
queixas dlgicas, assim como o atingimento do estado geral
constituiam sinais de alarme para a gravidade da entidade
nosoldgica subjacente, apoiados pela extensdao das lesdes
dsseas liticas.

O diagnéstico de rabdomiossarcoma alveolar sé foi possivel
através da andlise histolégica e de genética molecular, que
revelou a presenca da translocagdo especifica: t(1;13)
(p36;q14). Apesar da metastizacdo ser frequente, esta apre-
sentagdo, sob a forma de doenca disseminada sem tumor pri-
madrio aparente ¢ muito rara, levantando problemas quer no
diagndstico, quer no tratamento e mesmo no acompanha-
mento da resposta ao tratamento. Os casos com apresentacio
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clinica semelhante descritos na literatura estdo associados
mais frequentemente a histologia do tipo alveolar e apresen-
tam um progndstico reservado®.

A PET com 18-FDG, que identifica o aumento do metabo-
lismo presente em tecidos tumorais'"'"?, permitiu caracterizar a
extensdo da doenca, pelo que se optou por utilizar este exame
para avaliacdo da resposta ao tratamento e seguimento.

Com a apresentagdo deste caso clinico € salientada a impor-
tancia da investiga¢do exaustiva com estabelecimento de um
diagnéstico etioldégico nos casos de dorsolombalgia na
crianca. Apesar da raridade da entidade subjacente neste caso,
este quadro clinico pode estar associado a vdrias patologias
graves, nomeadamente do foro oncolégico (tumores paraver-
tebrais, tumores medulares ou paramedulares, leucemia),
mais comuns em idade pedidtrica.
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Resumo

A urticaria ao frio € uma forma de urticaria cronica, rara na
idade pedidtrica, mas potencialmente grave. A etiopatogenia
ndo estd completamente esclarecida e o tratamento ndo é con-
sensual. Sdo apresentados dois casos pedidtricos que comeca-
ram com lesdes eritematopapulares pruriginosas, associadas a
exposi¢ao a ambientes frios, e episddios de lipotimia desenca-
deados por banho de mar. O teste do cubo do gelo foi positivo
e verificou-se resposta favordvel em ambos, a terapéutica
combinada com antihistaminico e montelucaste.

Os casos ilustram uma situagdo provavelmente subdiagnos-
ticada na idade pedidtrica e que se pode manifestar em idades
precoces. A possibilidade de reaccdes sistémicas potencial-
mente fatais obriga ao seu reconhecimento, de forma a serem
instituidas medidas de evicg¢do e terapéutica adequadas.

Palavras-chave: urticdria crénica, urticdria ao frio, criangas,
adolescentes, tratamento
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Cold urticaria: report of two paediatric cases
Abstract

Cold urticaria is a form of chronic urticaria, which is rare in
the paediatric age but potentially life threatening. The patho-
physiology is not completeley understood and the treatment
not consensual. We present two paediatric patients with pru-
riginous erythema and papules after exposure to cold environ-
ments and lipothymia episodes during seawater bath. The ice
cube test was positive and there was a good response in both
after combined therapy with antihistamine and montelukast.

These cases ilustrate a situation probably underdiagnosed in
Paediatrics with manifestations at an early age. The possibility
of potentially fatal systemic reactions require its recognition in
order to be imposed eviction measures and appropriate therapy.

Key words: chronic urticaria, cold urticaria, childhood,
adolescence, treatment
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Introducao

A urticdria ao frio, descrita pela primeira vez por Bourdon em
1866, € uma forma de urticaria crdnica, fisica, rara na idade
pediatrica'?. Caracteriza-se pelo aparecimento de eritema,
edema e prurido na pele exposta ou em contacto directo com
o frio, ou na mucosa oral em contacto com alimentos muito
frios. Cerca de 30 a 60 minutos apds afastamento da fonte de
frio verifica-se resolucdio espontanea das lesdes'”. A possibili-
dade da ocorréncia de sinais ou sintomas generalizados, com
hipotensdo e choque anafilactico, pode explicar alguns afoga-
mentos durante imersdo de grande parte do corpo em agua
fria, como em piscinas, mar ou rio'’.

A fisiopatologia da urticdria ao frio ndo estd completamente
esclarecida. Sabe-se que o estimulo frio leva a desgranulacio
dos mastdcitos com libertacdo de histamina e outros media-
dores vasoactivos (FNTa, prostaglandina D2, factores qui-
miotacticos eosinofilicos, factor plaquetario 4). Pressupde-se
que a desgranulacdo dos mastdcitos ocorra por intermédio de
anticorpos inespecificos IgG ou IgM com actividade anti-IgE,
sugerindo um mecanismo mediado imunologicamente'.

A urticdria ao frio pode ser classificada de acordo com a
forma de apresentagdo e sua gravidade. As formas adquiridas
idiopdticas sdo as mais frequentes, estando implicadas em
cerca de 96% dos casos*. A crioglobulinemia e as infec¢des
viricas sdo responsdveis pela maioria das formas secunddrias®.
As formas familiares, muito raras, apresentam hereditariedade
autossomica dominante, tém inicio na infincia e cursam com
sintomas sistémicos (febre, mialgias, artralgias, cefaleias e
conjuntivite)'?.

O diagnéstico € essencialmente clinico, confirmado pelo teste
do cubo de gelo. Este teste consiste na aplicacdo de um cubo
de gelo no antebrago do doente durante 5 a 10 minutos. A lei-
tura faz-se pela medicao do tempo que leva a formacgdo de
pdpula e aparecimento de prurido apds a retirada do gelo.
Alguns autores encontraram uma relagc@o positiva entre a pre-
cocidade do teste e um progndstico mais reservado'®. Nos
casos em que a suspeita € forte e o teste € negativo, a alterna-
tiva consiste na realizacdo do teste de imersdo em dgua fria,
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em que partes do corpo sdo imersas em agua fria, desenca-
deando-se a urticaria. Neste teste, o risco de anafilaxia é ele-
vado, sendo por isso pouco recomendado'?. O estudo analitico
para exclusdo de causas secundarias devera ser efectuado de
acordo com a clinica.

O diagnéstico diferencial faz-se com fendmenos vasoespas-
ticos, especialmente com lesdes localizadas nas extremidades.
Nesta situacdo, a capilaroscopia pode orientar o diagndstico.
No caso do estimulo desencadeante ser apenas a dgua, ¢
necessdrio excluir a urticiria aquagénica, através da aplicacdo
de compressas de dgua a 37°C no antebrago do doente,
durante dez minutos, com indugdo de papula °.

Relatamos dois casos com manifestacdes em idade pedidtrica,
que pretendem demonstrar a potencial gravidade da urticaria
ao frio.

Relato de casos
Caso 1

Adolescente do sexo feminino, catorze anos de idade, com
antecedentes de asma e rinite alérgicas. Tem histéria familiar de
asma nos tios maternos. Aos seis anos de idade inicia episédios
de exantema maculopapular pruriginoso e sensacdo de des-
maio, em associacao com exposicao ao frio ou imersao de par-
tes do corpo em 4gua fria. Sem sintomas desencadeados pela
ingestdo de alimentos frios. Nessa altura, foi orientada para a
consulta de Dermatologia Pedidtrica, onde realizou o teste do
cubo de gelo (Figura 1), confirmando a hipétese diagndstica de
urticaria ao frio. Foi medicada com associa¢do de dois antihis-
taminicos H1, de primeira geracdo (dexclorfeniramina) e de
segunda geracdo (cetirizina), sem melhoria. Manteve episodios
semelhantes aos descritos e, aos sete anos, teve um episédio de
lipotimia durante banho de mar no Verdo, do qual recuperou
espontaneamente apos ser retirada da dgua. O estudo analitico
efectuado (hemograma, funcdo hepatica, funcdo tiroideia,
VDRL, serologias para Borrelia, Helicobacter pylori, Myco-
plasma pneumoniae e virus de Epstein-Barr, marcadores de
Hepatite B, C e VIH, IgE/ Phadiatop - Phadia, crioglobulinas e

Figura 1 — Teste do cubo de gelo no Caso 1. Apds aplicagcdo de um
cubo de gelo no antebrago da doente verificou-se, aos cinco minutos
apds a sua retirada, a inducdo de uma papula, confirmando a hipo-
tese diagnostica de urticaria ao frio.
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autoanticorpos) aparentemente excluiu uma causa secundaria.
Foi recomendado o eventual uso de kit de adrenalina auto-in-
jectavel. Aos onze anos, por suspeita de asma, foi orientada
para a consulta de Pediatria, tendo sido associado montelucaste
a cetirizina. Desde essa altura que ndo apresenta episédios de
urticdria, vai a praia e molha os pés. Repetiu o teste do cubo de
gelo, evidenciando apenas discreto eritema.

Caso 2

Crianga do sexo masculino, quatro anos de idade, sem antece-
dentes patoldégicos de relevo, com histéria familiar de atopia
(alergia alimentar e rinite alérgica numa tia materna, asma num
tio materno) e urticdria ao frio na infancia num tio materno. No
primeiro ano de vida iniciou reacgdes eritematosas faciais exu-
berantes, no Inverno, e reacgdes eritematopapulares prurigino-
sas durante banho de mar, no Verdo. Sem queixas relacionadas
com ingestdo de alimentos frios, nem sintomas sistémicos,
como febre, artralgias, conjuntivite, mialgias ou cefaleias. Aos
quatro anos teve dois episddios de lipotimia durante banho no
mar, recuperando espontaneamente apos ser retirado da dgua.
Nesta altura foi orientado para a consulta de Pediatria. O teste
do cubo de gelo foi positivo aos trés minutos, confirmando o
diagnéstico de urticdria ao frio (Figura 2). Foi medicado com
associacdo de antihistaminico H1 (desloratadina) e montelu-
caste e foi recomendado aos pais a posse de kit de adrenalina
auto-injectavel. O estudo laboratorial efectuado (hemograma,
fung¢do hepadtica, serologias para Mycoplasma pneumoniae,
Toxoplasma gondii e reac¢do de Paul-Bunnel, marcadores
Hepatites B e C e VIH, IgE/ Phadiatop - Phadia e crioglobu-
linas) foi normal. Desde que foi iniciada medicacio teve dois
episodios de urticaria aguda, associados com ingestdao de pro-
dutos enlatados e ndo relacionados com exposicdo ao frio,
imersdo em dgua fria ou ingestdo de alimentos frios.

Figura 2 — Teste do cubo de gelo no Caso 2. Indugéo de papula no
antebrago direito, aos trés minutos apos aplicagéo e retirada de um
cubo de gelo.

Discussao

A urticdria ao frio é uma entidade rara na idade peditrica,
mas provavelmente subdiagnosticada’ e que pode ter um ini-
cio precoce, como demonstrado pelo segundo caso. E uma
situagdo potencialmente grave, sobretudo quando grande
parte do corpo é exposto a ambientes frios, havendo possibi-
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lidade de choque anafilactico. Pode ser uma causa, embora
rara, de afogamentos inexplicados, por exemplo durante a
prética de desportos aquaticos'?. Ambos os doentes apresenta-
ram episddios de lipotimia durante imersdo em dgua de mar e
em nenhum dos casos se encontrou uma causa secunddria. A
urticaria ao frio é, assim, classificada de idiopatica, tipo III,
em ambos. Nestas situacdes € recomendado aos doentes (ou
pais) serem portadores de adrenalina auto-injectavel”.

A hipétese do segundo caso se tratar de uma forma familiar é
pouco provavel, pela inexisténcia de sintomas sistémicos.

Como a fisiopatologia da urticdria ao frio ndo estd completa-
mente esclarecida, as medidas terapéuticas ndo sdo ainda con-
sensuais. As medidas gerais, de eviccdo (actividades aqua-
ticas, exposi¢do ao vento, chuva e neve e ingestdo de
alimentos frios) sdo fundamentais. O tratamento farmacold-
gico de primeira linha consiste no uso de antihistaminicos H1,
sendo os mais recomendados os de segunda geracdo (cetiri-
zina, acrivastina, desloratadina, loratadina, fexofenadina) por
possuirem menos efeitos laterais'***. Os inibidores da desgra-
nulacdo dos mastdcitos também se mostraram eficazes em
alguns estudos**’. Mais recentemente, verificou-se que a asso-
ciacdo de antagonistas dos receptores dos leucotrienos (mon-
telucaste, zafirlucaste) a antihistaminicos, € eficaz nos casos
refractarios’’, tendo-se mostrado benéfica nos dois casos des-
critos. Alguns autores verificaram a eficdcia do omalizumab
(anti-IgE) em casos isolados; contudo, sdo necessarios mais
estudos para que o seu uso na urticdria ao frio possa ser reco-
mendado®. Outras terapias, como agentes imunomodula-
dores, plasmaférese e imunoglobulinas, embora promissoras,
encontram-se ainda em fase experimental". Nos casos refrac-
tarios, pode ser tentada a inducdo de tolerancia ao frio. E um
processo muito demorado e, cuja tolerancia adquirida desapa-
rece rapidamente, pelo que a adesdo do doente é baixa,
aumentando o risco de reac¢des anafildcticas graves'”.

O tempo de evolucdo da urticdria ao frio é varidvel. A forma
adquirida idiopdtica, dura em média de cinco a cerca de dez
anos, podendo os sintomas persistir até 20 ou mais anos'. Um
estudo em que foi feito seguimento a longo prazo, sugere tra-
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tar-se de uma situacdo crénica, persistente, verificando-se
resolucdo espontinea em 11% dos doentes aos cinco anos e
26% aos dez anos™.

Estes casos realgam a importancia do reconhecimento da urti-
cdria ao frio, de modo a instituir possiveis medidas de evic-
cdo, controlar os sintomas com medicag@o e evitar episddios
potencialmente fatais.

Referéncias

1. Morais-Almeida M. Urticdria crénica. Fisica. In Celso Pereira, ed.
Urticdria: Imunopatologia, Clinica e Terapéutica. Lisboa: Permanyer
Portugal; 2001; 193-207

2. Alangari AA, Twarog FJ, Shih MC, Schneider LC. Clinical features
and anaphylaxis in children with cold urticaria. Pediatrics 2004; 113:
e313-7

3. Piedade S, Morais-Almeida M, Gaspar A, Santa-Marta C, Rosa S,
Prates S et al. Urticdria ao frio: uma realidade em caracterizagdo. Rev
Port Imunoalergologia 2006; 14: 117-26

4. Neittaanmiki H. Cold urticaria: clinical findings in 220 patients. J Am
Acad Dermatol 1985; 13: 636-44

5. Nunes T, Céandido F, Ferreira NG, Trindade JC. Urticéria ao frio. Cad
Imuno-alergol pediatr 2001; 16: 33-5

6. Lee EE, Maibach HI. Treatment of urticaria: an evidence-based
evaluation of antihistamines. Am J Clin Dermatol 2001; 2: 27-32

7. Kozel MMA, Sabroe RA. Chronic urticaria: aetiology, management
and current and future treatment options. Drugs 2004; 64: 2515-36

8. Juhlin L. Inhibition of cold urticaria by desloratadine. J Dermatol
Treat 2004; 15: 51-4

9. Bonadonna P, Lombardi C, Senna G, Canonica GW, Passalacqua G.
Treatment of acquired cold urticaria with cetirizine and zafirlukast in
combination. J Am Acad Dermatol 2003; 49: 714-6

10. Boyce JA. Successful treatment of cold-induced urticaria / anaphy-
laxis with anti-IgE. J Allergy Clin Immunol 2006; 117: 1415-8

11. Fromer L. Treatment options for the relief of chronic idiopathic
urticaria symptoms. South Med J 2008; 101: 186-92

12. Van der Valk PG, Moret G, Kiemeney LA. The natural history of
chronic urticaria and angioedema in patients visiting a tertiary refer-
ral center. Br J Dermatol 2002; 146: 110-3

261



0873-9781/10/41-6/262
Acta Pediatrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria

CASO CLINICO

Consumo de substancias no adolescente

Carla Maia', Silvia Freira?, Helena Fonseca?, Rui Pedro®, Fatima Silva’

1 - Hospital Pedidtrico de Coimbra

2 - Servico de Pediatria, Departamento da Crianca e da Familia, Hospital de Santa Maria , Centro Hospitalar Lisboa Norte

3 - Instituto da Droga e da Toxicodependéncia

Resumo

A adolescéncia € um tempo de maturagao fisica, emocional e
psicossocial. Caracteriza-se por multiplas condutas de experi-
mentacdo, das quais o consumo de substancias licitas ou ilici-
tas assume particular relevincia. Apresentam-se trés casos
ilustrativos do consumo de substancias na adolescéncia com
diferentes graus de gravidade. Baseado nestes casos e na revi-
s@o da literatura, sdo discutidas algumas orienta¢des praticas
para a abordagem inicial destas situagoes.

Palavras-chave: Adolescentes, consumos.
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Substance use by adolescents
Abstract

Adolescence is a time of physical, emotional and psychoso-
cial maturation. It’s a period of experimental behaviors,
among which substance use is of particular relevance. We
present three typical cases of substance use during adoles-
cence, ranging in severity. Based on these cases and on the lit-
erature, we discuss some practical guidelines for the initial
approach of substance use among adolescents.

Keywords: Adolescents, substance use.
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Introducao

A adolescéncia € um tempo de maturacio fisica, emocional
e psicossocial? culminando na constru¢do da identidade e
da autonomia’. Caracteriza-se pelo contacto com sensagdes
e experiéncias até entdo desconhecidas, personalizadas nas
condutas de experimentacdo. Destas, o consumo de substan-
cias (CS) é das mais frequentes, assumindo graus de gravi-
dade varidveis desde a experimentacdo até ao abuso e a
dependéncia'. Um consumo inaugural de tabaco, dlcool ou

outras drogas define “experimentacdo” caracterizada pelo
consumo ocasional da substancia, normalmente inserido em
grupo de pares'. O abuso e a dependéncia sdo definidos,
segundo a DSM-IV (Diagnostic and Statistical Manual of
Mental Disorders) por critérios precisos, especificados no
Quadro I’

As substancias licitas mais consumidas pelos adolescentes
sdo o dlcool e o tabaco. Relativamente as drogas ilicitas é
a marijuana que assume o papel preponderante'**’. Os
consumos geralmente iniciam-se pelas drogas licitas, em
contexto de grupo de pares, para fins de diversdo'?. Em
alguns adolescentes os consumos evoluem em gravidade,
desenvolvendo perturbacdo de abuso e dependéncia de
substancias'. O CS torna-os mais susceptiveis a baixa
auto-estima, ansiedade, depressdo e a comportamentos
sexuais de risco'.

A prevengao do CS deve ser parte integrante dos cuidados de
saude ao adolescente'>* 7% seja em servigos vocacionados
para a Medicina da Adolescéncia, seja na Consulta de
Pediatria Geral ou em Cuidados de Satde Primdrios. O
Questionario HEEADSSSSS (Home, Education/Employ-
ment, Eating, Activities, Drugs, Sleep, Sexuality, Suicide,
Safety, Support), configura uma 6ptima ferramenta de entre-
vista ao adolescente, permitindo uma avaliacdo psicossocial
global e a identificacdo de factores de risco/protectores.
Permite ainda a identificacdo de sinais de alarme de possi-
veis consumos - diminui¢do do rendimento escolar, iso-
lamento, dificuldades nas relacdes interpessoais, com-
portamentos violentos ou desviantes, sintomas depressivos,
ou problemas funcionais que s@o a expressao de um mal-es-
tar'?’. A orientacdo deve ser individualizada em funcdo do
adolescente em causa.

Apresentam-se os casos de trés adolescentes referenciados a
Consulta de Adolescentes (CA) do Servigo de Pediatria de
um hospital central por CS com diferentes graus de gravi-
dade, a propésito dos quais € discutida a orientacdo destas
situacdes.
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Quadro | - Critérios da DSM |V (Diagnostic and Statistical Manual of Mental Disorders)® para abuso e dependéncia de substancias

Abuso de substancias

A. Um padrdao mal-adaptativo de uso de substancia levando a prejuizo ou sofrimento clinicamente significativo, manifestado por um (ou

mais) dos seguintes aspectos, ocorrendo dentro de um periodo de doze meses:
1. Uso recorrente da substancia resultando em um fracasso em cumprir obrigagdes importantes relativas a seu papel no trabalho, na

escola ou em casa.

2. Uso recorrente da substancia em situagdes nas quais isto representa perigo fisico.

w

. Problemas legais recorrentes relacionados a substancia.

4. Uso continuado da substancia, apesar de problemas sociais ou interpessoais persistentes ou recorrentes causados ou exacerba-

dos pelos efeitos da substancia

B. Os sintomas nao preenchem os critérios para Dependéncia de Substancia para esta classe de substancia.

Dependéncia de substancias

Um padrao mal-adaptativo de uso de substancia, levando a prejuizo ou sofrimento clinicamente significativo, manifestado por trés (ou
mais) dos seguintes critérios, ocorrendo a qualquer momento no mesmo periodo de 12 meses:

1. Tolerancia, definida por qualquer um dos seguintes aspectos:

a) uma necessidade de quantidades progressivamente maiores da substancia para adquirir a intoxicagdo ou efeito desejado,
b) acentuada redugéo do efeito com o uso continuado da mesma quantidade de substancia.
2. Abstinéncia, manifestada por qualquer dos seguintes aspectos:

a) sindrome de abstinéncia caracteristica para a substancia,

b) a mesma substancia (ou uma substancia estreitamente relacionada) é consumida para aliviar ou evitar sintomas de abstinéncia.
3. A substancia é frequentemente consumida em maiores quantidades ou por um periodo mais longo do que o pretendido.
4. Existe um desejo persistente ou esforgos mal-sucedidos no sentido de reduzir ou controlar o uso da substancia.
5. Muito tempo é gasto em actividades necessarias para a obtencao da substancia, na utilizagdo da substancia ou na recuperacao de

seus efeitos.

6. Importantes actividades sociais, ocupacionais ou recreativas sao abandonadas ou reduzidas em virtude do uso da substancia
7. O uso da substancia continua, apesar da consciéncia de ter um problema fisico ou psicolégico persistente ou recorrente que

tende a ser causado ou exacerbado pela substancia

Relato de casos
Caso 1

Adolescente, sexo masculino, com treze anos, foi refe-
renciado por intoxicagdo alcodlica aguda. O tnico episddio
de consumo ocorreu com o grupo de pares, a maioria dos
quais nunca tinha consumido dlcool. Ingeriu uma grande
quantidade de diversas bebidas em conjunto com colegas.
Vive com a mae e irmido de onze anos, € tem um bom rela-
cionamento com o pai, visitando-o regularmente. A avé
materna acompanhou-o a consulta, referindo que ele era
responsdvel e bom aluno. Este acontecimento motivou o
envolvimento familiar no sentido do esclarecimento e
prevencio de novos episddios.

Caso 2

Adolescente, sexo feminino, com quinze anos, foi refe-
renciada por intoxicacdo alcodlica aguda. Alcoolizou-se em
casa, com uma amiga. Foi possivel identificar hibitos etilicos,
tabdgicos e toxifilicos no grupo de pares. A mae j4 fora cha-
mada a escola por outro episédio de alcooliza¢do, em grupo,
com amigas. Vive com a mie e um meio-irmao de seis anos,
contactando esporadicamente com o pai. Na consulta a mae
expressou preocupagdes em relacdo ao consumo de alcool e
tabaco e ao comportamento da filha, pautado por anedonia e
mau rendimento escolar. Durante a entrevista em privado a
adolescente referiu vdarios episédios de alcoolizagdo, por
vezes associados ao consumo de marijuana. O seu compor-

tamento caracterizava-se por impulsividade e atitudes de
oposi¢ao e desafio. Recusou apoio psicoldgico, tendo sido
iniciada abordagem multidisciplinar envolvendo as equipas
de assisténcia social e satide escolar.

Caso 3

Adolescente, sexo masculino, com 16 anos, foi referenciado
por habitos alimentares desadequados. E de origem asidtica
e vive com os pais e avOs paternos. Durante a entrevista a
comunicacdo foi dificil, apresentando-se os pais assustados,
referindo, apds vdrias hesitagdes, que o filho consumia dro-
gas. Em privado, o jovem admitiu consumo de tabaco ha
dois anos e marijuana diariamente, com padrdao de depen-
déncia. Sentia necessidade de consumir quantidades pro-
gressivamente maiores para adquirir o efeito desejado e
quando ndo consumia marijuana sentia ansiedade, inquie-
tude e manifestava grande irritabilidade, tentando compen-
sar com o consumo de tabaco. Contudo, continuava a consu-
mir em grandes quantidades e hd muito tempo, apesar de ter
consciéncia que os seus problemas eram exacerbados pela
substancia. Referia também consumo recente de cocaina,
sendo este restringido por limitacdes econdmicas. Detectou-
se disfungdo familiar marcada, envolvendo relacdes confli-
tuosas e suspeita de violéncia fisica. O seu rendimento esco-
lar era baixo, com desinteresse pela escola. Pela gravidade
dos consumos, optou-se por fazer a referenciacdo directa
para a Consulta de Toxicodependéncia do Servico de
Psiquiatria.
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Discussao

O CS na adolescéncia é um grave problema de Saude
Publica'*. Estes casos sdo paradigméticos da escalada de gra-
vidade, desde a tipica conduta de experimentacdo até ao abuso
e dependéncia.

Sendo a adolescéncia um periodo de descoberta e curiosidade
pelo desconhecido, facilmente se compreende a susceptibili-
dade aos consumos. Para tal contribuem varios factores (bio-
genéticos, socioculturais, interpessoais, psicocomportamen-
tais)’, numa complexa interacc¢do entre os factores de risco, os
factores protectores, o individuo, a familia, os pares e a comu-
nidade'*® (Quadro II). A disfuncdo familiar, a toxicodepen-
déncia dos progenitores ou dos pares, a baixa auto-estima e a
presenca de psicopatologia concomitante, constituem factores
de risco'>**’. As relagdes familiares estdveis, a existéncia de
um adulto de referéncia, o sucesso pessoal, académico e
social, a auto-estima e motivacao elevados, o grupo de amigos
sem consumos € 0s contextos sociais estruturados, sdo facto-
res protectores bem estabelecidos, que devem ser potencia-
dos, de modo a prevenir os consumos'>>"?,

A idade do primeiro consumo é também um factor a ter em
conta, dado que o inicio precoce correlaciona-se com maior
risco de desenvolver dependéncia mais tarde'.

O primeiro adolescente representa o tipico caso da experi-
mentagdo com os pares. Da avaliagdo psicossocial efectuada
sobressaem os factores protectores, sendo um adolescente
bem estruturado e bom aluno, inserido num grupo de pares
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Figura 1 — Linhas orientadoras para o encaminhamento de adoles-
centes com consumos nocivos.

Quadro Il - Factores de risco e factores protectores para consumos nocivos na adolescéncia'*?

Factores de risco

Factores protectores

Disfungao familiar
Factores biolégicos/ genéticos

Histéria de patologia na familia

Adequado desenvolvimento cognitivo /emocional
Bom capital salutogéneo

Elevada vulnerabilidade individual

Condigbes socioeconémicas precarias

Factores ambientais
Desorganizagéo social

Baixa auto-estima

Minoria étnica/ discriminagao racial

Coesao familiar

Modelos parentais positivos
Suporte emocional

Redes sociais estruturantes

Elevada auto-estima

Factores da personalidade

Factores comportamentais

Baixa tolerancia a frustragao

Facilidade de passagem ao acto

Locus de controlo externo

Tolerancia ao desvio

Desvalorizagdo das normas sociais
Fracas estratégias de “coping”
Funcionamento interpessoal inadequado
Crenga de imunidade pessoal

Evidéncia de comportamentos problema
Consumo de substancias nocivas
Relagdes sexuais inseguras e multiplas
Insucesso escolar/laboral

Delinquéncia

Prazer na exploragéo dos limites

Ma comunicagao com o grupo de pares

Resisténcia as pressdes desviantes
Locus de controlo interno
Comportamentos saudaveis
Aceitagdo das normas sociais
Estratégias de “coping” eficazes
Sentimento de responsabilidade
Capacidade de adiar gratificagdes

Aderéncia a comportamentos saudaveis
Envolvimento em actividades culturais,
sociais e desportivas

Sucesso escolar/laboral

Preservagao da saude e do ambiente
Boa comunicagédo com o grupo de pares
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sem consumos. Na familia existem vdrias figuras de referén-
cia, que ndo desvalorizaram o acontecimento, tomando medi-
das no sentido de o ajudar a perceber os perigos. Este episo-
dio é uma oportunidade de aconselhamento/promocao de
comportamentos sauddveis. A manutencdo do acompanha-
mento em CA permitird tomar atempadamente outras medi-
das, caso venham a surgir sinais de alarme.

N

Relativamente a adolescente, a gravidade ji é maior. Uma
conjugacao de factores de risco faz com que se potencializem
uns aos outros (efeito de cluster). Ocorreram varios episddios
de consumo exagerado de dlcool, assistindo-se a uma escalada
nos consumos com ‘“‘experimentacdo” de drogas ilicitas a
nivel do grupo de pares, o qual por sua vez também tem con-
sumos regulares. A relagdo com a mae € conflituosa e nio
existe nenhum adulto de referéncia. Nesta adolescente sdo
preponderantes os factores de risco, identificando-se um dos
mais importantes*® - o consumo de drogas no grupo de pares
— e ndo se identificando factores protectores. Nega ainda o
problema e recusa ajuda, considerando ser um comporta-
mento normal na sua idade.

Em relacdo ao ultimo adolescente ja existe dependéncia
fisica e psicolégica, com repercussdo funcional acentuada.
Os consumos sao didrios, com os sintomas de abstinéncia
ja referidos, e ja com experiéncia de “drogas duras”, sendo
apenas a questdo monetdria que impede o seu consumo
regular. No seu grupo os consumos sdo a regra, e tal como
no caso anterior, os factores de risco suplantam os factores
protectores.

Uma vez identificado o consumo deve estabelecer-se a gravi-
dade com uma completa avaliacdo biopsicossocial, identifi-
cando factores de risco, factores protectores e comorbilidades
associadas'>*#!"* (Quadro II). Para tal é necessdrio que o
pediatra/médico assistente do adolescente tenha formagao na
drea da adolescéncia e esteja atento a sinais de alarme, para
intervir numa fase precoce. E também importante a criacio de
infra-estruturas de saide vocacionadas para os adolescentes,
de facil acessibilidade.

O tratamento deve ser individualizado em fun¢do do adoles-
cente, tendo em conta a idade, sexo, ambiente sdcio-econd-
mico-cultural®' e ajustado de acordo com a gravidade e a
substincia em causa''’. As tipicas condutas de experimenta-
¢do ocasional e graus de consumo sem dependéncia nao
necessitam obrigatoriamente de ser encaminhados para ser-
vicos especializados™'’, podendo ser acompanhados regular-
mente em Servigos de Medicina da Adolescéncia por uma
equipa multidisciplinar (pediatras, psicélogos, técnicos de
servigco social). Casos de maior gravidade (consumos regu-
lares, abuso, dependéncia, predominio de factores de risco,
“drogas duras”) necessitam de orientagdo para centros voca-
cionados para o tratamento de toxicodependéncias"', tais
como o Instituto da Droga e Toxicodependéncia (IDT)" ou
servicos hospitalares de Psiquiatria com experiéncia na drea.
No caso particular do IDT existem vdrias consultas especia-
lizadas e opg¢des terapéuticas destinadas a jovens com per-
turbacdes de abuso e dependéncia (apoio psicoterapéutico,
unidades de desabituagcdo, comunidades terapéuticas, cen-
tros de dia).

Maia C et al. — Consumo de substincias no adolescente

O tratamento e orientacdo inicial envolvem sempre uma
equipa multidisciplinar de profissionais de satide, bem como
os recursos e estruturas da comunidade (nem sempre adapta-
dos as particularidades da Adolescéncia), a familia e os pares,
tendo estes ultimos importancia fulcral no processo®'°.

Conclusao

z

A adolescéncia € uma época de descobertas. Contudo nem
sempre sdo claras as fronteiras das condutas de experimen-
tacdo e estas podem evoluir para abuso e dependéncia, condi-
cionando o projecto de vida do adolescente. Cabe a familia,
aos profissionais de saide, a escola e a sociedade em geral
implementar medidas preventivas. No caso de consumos ins-
talados, o tratamento deve ser orientado em fungdo da gravi-
dade e da substincia em causa, articulando os recursos de
saude com os da comunidade para ajudar o adolescente a ultra-
passar as dificuldades e cumprir os objectivos da adolescéncia.
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Resumo

A doenca sibilante e a asma est@o entre as patologias mais fre-
quentes em idade pré-escolar. Nas dltimas décadas assistiu-se
a uma grande evolug@o do conhecimento nesta drea, resultante
de estudos longitudinais que permitiram distinguir fendtipos
de sibilancia com diferentes progndsticos e associados a diver-
sos factores genéticos, ambientais e de desenvolvimento pul-
monar e das vias aéreas. A abordagem terap€utica desta patolo-
gia permanece um desafio, com evidéncia escassa e limitacdes
na aplicagdo individual deste conhecimento essencialmente
epidemioldgico. Neste artigo de revisao propdem-se condutas
terapéuticas priticas numa perspectiva clinica, baseadas na
revisdo seleccionada da literatura com énfase em estudos clini-
cos e na experiéncia dos autores. Apresentamos indicacdes
para inicio de tratamento e avaliamos criticamente a evidéncia,
quanto aos beneficios e riscos da implementa¢do de medidas
ambientais e terapéuticas farmacoldgicas. Referem-se igual-
mente os parametros e medidas utilizadas na avaliagdo da efi-
cécia e seguranca das intervencoes.

Palavras chave: asma, sibilancia, pré-escolar
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Wheezing in preschool children: approaches to
therapy

Abstract

Recurrent wheezing and asthma are amongst the most preva-
lent diseases in the preschool age. Results from large cohort
studies have greatly improved our knowledge of these dis-
eases during the last decades. Different wheezing phenotypes
have been described, which have distinct prognosis and com-
plex associations with genetic, environmental and lung devel-
opment factors. The optimal management strategy for pre-
school wheezing disorders remains elusive, due to the scarce
evidence and its limited applicability to the individual patient.
This review paper proposes a management approach based on

review of selected literature with emphasis on clinical studies
and the experience of the authors. We present criteria for star-
ting therapy, and we critically appraise the evidence regarding
the risks and benefits of non-pharmacological and drug treat-
ments. Additionally, we present guidance on how to monitor
the efficacy and safety of interventions.

Keywords: asthma, wheezing, preschool children
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Abreviaturas:

ERS: European Respiratory Society

GINA: Global Initiative for Asthma

NNT: Numero necessario tratar

PEAK: Prevention of Early Asthma in Kids (estudo)

Introducao

A abordagem terapéutica da sibilancia recorrente na idade pré-
-escolar € um desafio em complexidade e incerteza.'? Até aos
dltimos anos prevaleceu um paradigma instituido de tratar
empiricamente estas criangas como “‘pequenos adultos asma-
ticos”.* As principais normas de orientacdo clinica na asma,
e.g. Global Initiative for Asthma (GINA), s6 recentemente
individualizaram a abordagem neste grupo etario, por vezes
ainda de forma pouco clara e especifica.*’” Farmacos como
corticosteroides e broncodilatadores foram inicialmente usa-
dos por analogia, assumindo um modelo de doenga crénica e
mecanismos inflamatérios semelhantes a asma. Ignoraram-se
assim as diferencas fisioldgicas, patolégicas e farmacoldgicas
da doenca das vias aéreas nas varias faixas etarias.

As limitacdes na identificagdo, caracterizagdo e predigdo
progndstica dos fenétipos de sibildncia sdo entraves a uma
abordagem terapéutica racional nesta drea. Nao existem ainda
marcadores genéticos, funcionais e bioldgicos que permitam
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identificar com clareza alvos farmacoldgicos preferenciais
(e.g. vias inflamatérias eosinofilicas ou neutrofilicas) ou
determinantes farmacogendmicos individuais. Intervencdes
ambientais como a evic¢do de alergénios tém um papel con-
troverso, discutindo-se a distingdo do que sdo determinantes
da doenga base versus desencadeantes das exacerbagdes.®
Empiricamente, a dificuldade em estabelecer um progndstico
individual pode levar a assumir como (in)sucesso terapéutico
o que ¢ afinal a evolugdo natural da doenca.

A variabilidade nas estratégias terapéuticas adoptadas por
varios centros, incluindo medidas farmacoldgicas e ndo far-
macoldgicas, explica-se pela auséncia de evidéncia cien-
tifica com qualidade metodolégica adequada.”’® Os ensaios
clinicos nesta drea sdo recentes, muitas vezes de pequena
dimensao e exploratérios. A aplicabilidade dos seus resul-
tados estd sujeita a heterogeneidade na defini¢do de fené-
tipos, ao uso de regimes terapéuticos distintos, e a multipli-
cidade de medidas (outcomes) escolhidas. Escasseiam
também os estudos comparativos sobre a eficicia e segu-
ranga de diferentes farmacos. Todos estes aspectos ajudam a
explicar alguma inconsisténcia nos resultados e dificultam a
sua aplicabilidade.

Num artigo prévio, revimos a epidemiologia da sibildncia em
idade pré-escolar, os fen6tipos e os factores que influenciam
a incidéncia e a prevaléncia ao longo da infancia." Apresen-
tamos, neste artigo, uma abordagem terapéutica pratica, numa
perspectiva clinica, baseada numa revisao seleccionada da
literatura com énfase em estudos clinicos.

Pretende-se elucidar quem tratar, como e quando, sumari-
zando as recomendacdes com maior grau de evidéncia.

Estas indicagdes terapéuticas destinam-se ao grupo de crian-
cas com sibilancia recorrente sem patologia primdria identifi-
cavel, em idade pré-escolar, em particular acima dos doze
meses, com agudizacdes tratadas em ambulatério ou meio
hospitalar (excluindo-se casos com agudizac¢des graves/muito
graves que necessitem de cuidados intensivos). Nao aborda-
remos a questdo da prevencao em criancas assintomadticas, por
exemplo com risco atopico, ou nos lactentes apds uma pri-
meira infec¢do por virus sincicial respiratério ou outro virus
com reconhecido impacto na patologia respiratéria (rinovirus,
adenovirus) ou bronquiolite.

Fernandes RM et al. — Terapéutica da sibildncia

Pesquisaram-se as fontes MEDLINE, Cochrane Library e
Guideline.gov utilizando como termos: “wheezing”, “asth-
ma”, “preschool”, “infant”. Utilizaram-se igualmente referén-
cias conhecidas dos autores. Seleccionaram-se manualmente,
por consenso, os artigos mais relevantes, dando preferéncia a
normas de orientacdo clinica (guidelines), revisdes sistema-
ticas e ensaios clinicos recentes. Os artigos obtidos foram ava-
liados criticamente de forma sumdria. Entre as mais recentes
orientagdes que abordam especificamente esta idade, recor-
remos em particular ao documento de consenso da European
Respiratory Society (ERS), e as normas de orientacdo da
GINA, do National Heart, Lung and Blood Institute e da
British Thoracic Society.*>""> Apresentamos, sempre que pos-
sivel, estimativas estatisticas sumdrias da magnitude do efeito
terapéutico das intervengdes, e.g. risco relativo ou nimero
necessdrio tratar (NNT)."

Na sistematizacdo da abordagem terapéutica adoptimos a
classificagdo fenotipica sugerida pela ERS, que distingue a
sibilancia episédica maioritariamente induzida por virus e a
sibilancia desencadeada por multiplos estimulos."” Trata-se de
uma classificacdo pragmatica para a pratica clinica e suscep-
tivel de distinguir criancas com diferentes progndsticos,
potencialmente distintas nas respostas a terapéutica."

Quando iniciar?

O objectivo da abordagem terapéutica da sibilancia recorrente
¢ de atingir e manter o controlo da doenca, prevenindo o agra-
vamento clinico e lesdes persistentes. O grau de controlo deve
avaliar-se com base na clinica e na funcdo respiratéria (redu-
cdo de sintomas e exacerbagdes, impacto nas actividades dia-
rias, normalidade da funcdo respiratéria) e pela minimizagdo
dos efeitos adversos da terapéutica.*

Em idade pré-escolar ndo hd medidas validadas para avaliar o
controlo clinico.” A avaliagdo dos sintomas depende sobre-
tudo do relato parental e da observagao clinica, sujeitas a con-
siderdvel variabilidade. A estratificacio da gravidade das exa-
cerbacdes agudas apresenta diferengas nas varias normas de
orientagdo clinica, expondo-se no Quadro I alguns critérios
consensuais quanto a clinica e uso de recursos de saide.*’ A
relacdo entre sintomas correntes e risco de persisténcia esta

Quadro | — Avaliagédo da gravidade das exacerbagdes de sibilancia recorrente

Critérios

Agudizacdo moderada

Agudizacao grave*

Frequéncia respiratéria/ frequéncia cardiaca
Sinais de dificuldade respiratéria

SpO,

Comportamento

Auscultacao

Abordagem e evolugdo das agudizagdes’

Taquipneia/taquicardia ligeiras
Tiragem moderada
92-95%

Pode ter agitacéao
Sibilancia variavel,
predominio expiratério

Corticoterapia sistémica possivel,
internamento hospitalar raro

Taquipneia/taquicardia moderadas ou graves
Tiragem global. Afecta fala/alimentacao.
<92%

Agitagao. Pode ter confuséo ou prostragéo
Sibilancia inspiratéria/expiratoria,
pode ter diminuicdo do murmdrio vesicular

Corticoterapia sistémica e internamento
hospitalar frequentes

*sinais de compromisso ventilatério iminente: diminuigdo da frequéncia respiratéria e bradicardia, menor esforgo respiratério/exaustéo, irregularidade dos movi-
mentos respiratérios e gemido, siléncio na auscultagéo toracica, confusdo/prostragao, palidez/cianose; tpara caracterizacdo das crises a posteriori
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pouco estudada e sdo recentes os primeiros dados sobre efei-
tos adversos dos farmacos. Isto dificulta a avaliagdo bene-
ficio-risco da terapéutica e a decisdo relativa ao seu inicio.

O Quadro II apresenta as linhas orientadoras da abordagem
terapéutica. As medidas ndo-farmacolégicas devem ser ini-
ciadas em todas as criangas, assim como um esquema terapéu-
tico farmacolégico simples para as exacerbacdes, com bron-
codilatadores; famacos adicionais dependem da gravidade das
agudizacdes. Na sibilancia com sintomas persistentes e por
estimulos multiplos, existe consenso em estratificar consoante
a frequéncia de sintomas respiratérios diurnos e nocturnos,
limitagdo de actividades e necessidade de uso de bronco-
dilatadores, e considerar terapéutica de manutengdo se o qua-
dro ndo estiver controlado, de certo modo assumindo parale-
lismo com a actuacdo na asma.* Na sibilancia episédica
induzida por virus, ou nos fenétipos incertos, as indica¢des
sd0 mais controversas, sugerindo-se considerar esquemas de
manuten¢do quando hd mais de 3 episddios por época sazonal,
ou na presenga de episédios menos frequentes mas moderados
a graves.*"

Medidas nao-farmacolégicas
Fumo do Tabaco

A exposi¢do passiva ao fumo do tabaco deve ser vivamente
desaconselhada. Estudos observacionais mostram um agrava-

Fernandes RM et al. — Terapéutica da sibildncia

mento dos sintomas e da funcdo respiratéria com o tabagismo
passivo familiar, embora nio se conhega de forma precisa o
efeito da redugdo desta exposi¢do, completa ou parcial, na
melhoria dos sintomas.'*"’

Alergénios

O papel exacto da atopia na manutencdo dos sintomas de
asma e como desencadeante de exacerbagdes tem sido ampla-
mente discutido.® Historicamente assumiu-se que os alergé-
nios teriam uma ac¢do causal directa. Hoje, reconhece-se a
heterogeneidade na defini¢do de atopia e distinguem-se dife-
rentes padrdes de sensibilizacdo que interagem com factores
genéticos, do ambiente e virais."* A complexidade destas inte-
rac¢des pode explicar os resultados contraditérios das inter-
vencdes de controlo ambiental e da redug@o de alergénios, na
evolugdo da doenga. Virios estudos epidemioldgicos demons-
traram que criangas previamente sensibilizadas e posterior-
mente expostas a altas doses de alergénios apresentavam mais
exacerbagdes clinicas e maior deterioragdo da fung@o respi-
ratoria.”” Porém, a evidéncia de estudos randomizados €
limitada quanto ao beneficio da evic¢do de alergénios em
criancas com asma em diversas idades, e estas intervencdes
implicam habitualmente mudancas importantes nas rotinas
didrias.** Controvérsias semelhantes ocorrem na prevencio
primdria ou secunddria de alergénios, em criangas de alto
risco.” A distin¢do entre sensibilizagd@o e alergia com sintomas
¢ importante. Na verificacdo de alergia sintomadtica, em par-

Quadro Il - Proposta de abordagem terapéutica da sibilancia recorrente em ambulatério

Tipo de Fenétipo*

intervencao Sibilancia episédica viral

Sibilancia por miultiplos estimulos

Medidas gerais

Reduzir exposicao tabagica

Considerar minimizar alergénios ambientais (se sensibilizacdo)
Educagao familiar e da crianga sobre sintomas e terapéutica

Terapéutica das exacerbagoes

Iniciar salbutamol no domicilio, em camara expansorat

Nas exacerbagdes ligeiras, manter unicamente salbutamol®
Nas exacerbagdes moderadas a graves, considerar corticéides sistémicos*
restante terapéutica reservada para internamento hospitalar

Terapéutica de manutengéao
(a iniciar em consulta
de especialidade)

ou alérgica (se sensibilizagédo)

Corticoterapia inalada em baixas doses*

Considerar iniciar se 23 episodios
sazonais ou 21 episodio moderado a grave$,
em particular na época sazonal infecciosa

Considerar iniciar se sintomas nao controlados
ou fungao respiratoria alterada, em particular
na época sazonal infecciosa ou alérgica

(se sensibilizagao)

Corticoterapia inalada em baixas doses¥;

em alternativa, antagonista dos leucotrienos

Monitorizar efeitos adversos

Avaliar a resposta apés 3 meses:

- Se houver melhoria, considerar redugéo gradual ou suspenséo,
em particular apds a época sazonal infecciosa ou alérgica

- Se agravamento, considerar associar 2° farmaco (antagonista dos leucotrienos,

corticoide inalado), ou aumentar a dose de corticoterapia inalada;

Ponderar sempre diagnoésticos diferenciais e aderéncia a terapéutica;
referenciar a consulta de especialidade

*classificagao fenotipica ndo é totalmente consistente: muitos doentes individuais podem néo se integrar nas categorias descritas e existe, frequentemente, sobre-
posigao entre fenétipos que podem mudar ao longo do tempo; 1200-300mcg até 4/4 horas, por periodos de 3 a 5 dias; fprednisolona ou equivalente 1-2 mg/kg/dia,
durante 3-5 dias, sem necessidade de desmame; §em particular se motivou internamento hospitalar; ¥equivalente de budesonido 200 a 400mcg/dia
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ticular alergia alimentar, é consensual a indicag¢do para evic-
¢do alergénica e seguimento seriado.

Intervengoes Educativas

Virios estudos mostram que muitas familias tém um conheci-
mento limitado e por vezes desadequado sobre como identifi-
car e lidar com os sintomas respiratérios de criangas com sibi-
lancia recorrente e asma. Alguns ensaios clinicos efectuados
na idade pré-escolar sugerem beneficio em intervengdes edu-
cativas dirigidas as familias, em particular se continuadas,
através de folhetos, pequenos grupos, ou apoio domicilidrio.”
A consulta clinica efectuada por médico e enfermeiro tem esta
funcdo e este tipo de intervencdo demonstrou eficdcia. A
informagdo veiculada deve incluir educacdo geral sobre a
doenga, como reconhecer os sinais de agravamento e como
iniciar terap€utica em crise. Realga-se a importincia de uma
“alianca” entre a familia, a crianca e o médico face as particu-
laridades desta faixa etdria.

Intervencoes Farmacologicas
1. Tratamento episédico
Broncodilatadores

Os 3,-agonistas de curta accdo permanecem como farmacos
de eleicdo no tratamento episddico, independentemente do
fenétipo, com eficicia comprovada e adequado perfil de segu-
ranca nesta idade. O salbutamol é o fairmaco mais usado, e ndo
ha evidéncia de vantagens clinicas significativas nas alter-
nativas. A via de administrag@o por inalador pressurizado em
camara expansora ¢ clinicamente equivalente ou superior a
nebulizacdo e apresenta vantagens praticas, pelo que se reco-
menda o seu uso preferencial.***. A nebuliza¢do reserva-se
para situacdes de maior gravidade. Existe alguma variabili-
dade nas recomendacdes de dosagens; um esquema no domi-
cilio pode iniciar-se com 2 inala¢des (200 mcg), avaliando-se
a resposta na hora seguinte, com atengdo aos critérios de gra-
vidade. Em ambiente hospitalar, a abordagem inicial pode
incluir 2-4 inalag¢des (200-400 mcg), se necessdrio repetidos
cada 20 minutos durante a primeira hora.*

A utilizagdo de brometo de ipratrépio ndo estd muito estudada
neste grupo etdrio, apesar de algum beneficio descrito na crise
aguda de asma em idade escolar.”*” Tratando-se de um far-
maco com poucos efeitos adversos, o seu uso podera ser con-
siderado em associacdo com salbutamol nas agudizacdes
moderadas ou graves."

O uso de P,-agonistas de longa ac¢do nas exacerba¢des ndo
esta estudado, nem € aconselhado nesta faixa etaria.

Corticoesteroides sistémicos

O uso de corticosteroides sistémicos nas agudizacdes de
asma tem beneficio comprovado em vdarios contextos
(domicilio, urgéncia, internamento) reduzindo sintomas,
hospitalizacdes e recorréncias.”®* Alguns dos estudos inclui-
ram criancas em idade pré-escolar, possivelmente com
sibilancia a maltiplos estimulos, mas este subgrupo nado foi
especificamente estudado. Ensaios clinicos recentes tém
questionado esta eficdcia na sibildncia maioritariamente
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induzida por virus. Panickar ef al relatam um ensaio clinico
em que efectuaram um esquema de 5 dias de prednisolona
oral (10 ou 20 mg) contra placebo em criangas entre 1 ¢ 6
anos hospitalizadas com uma agudizacdo ligeira a moderada
em contexto de infecg¢do respiratéria viral (n=700).” Nao
verificaram diferengas significativas em qualquer das medi-
das, incluindo a durag@o da hospitalizagdo e escalas de sinto-
mas. Uma revisao sistematica prévia, também ndo encontrou
evidéncia suportando o uso de corticoesterdides orais inicia-
dos pelos pais, nas exacerbagdes com sibildncia.*® A estes
dados devem acrescentar-se as preocupagdes quanto ao
impacto no crescimento e na mineralizagdo 6ssea da cortico-
terapia oral repetida em criangas com asma.** Estes estudos
t&m aspectos controversos e precisam de ser replicados, mas
os resultados aconselham precaucido na utilizagdo abusiva
dos corticoesteroides nas agudizagdes ligeiras, em particular
na sibilancia induzida por virus. Sugere-se considerar o seu
uso em situacdes clinicas moderadas ou graves.'*

Corticoesteroides inalados

O papel dos corticoides inalados utilizados de forma epi-
sodica no tratamento agudo das exacerbag¢des de asma, em
pediatria, ndo estd bem esclarecido, e 0 mesmo se aplica a
sibilancia com multiplos estimulos na faixa etdria pré-esco-
lar.**7. Os estudos sdo limitados e heterogéneos, e os custos
elevados. Nio sdo claras as vantagens em relacdo ao uso sis-
témico, seja iniciando terapéutica de novo ou aumentando a
dose de manutencao em criangas ja medicadas com corticoes-
teroides inalados.””* Estes ultimos poderdo manter a dose de
base durante a agudizacdo.**” Estudos em curso permitirdo
avaliar melhor eventuais beneficios, e ponderar a relacdo
custo-eficdcia.”

Na sibilancia induzida por virus t€m sido testadas varias estra-
tégias de terapéutica episddica, com beneficio sintomadtico
parcial.” Dois ensaios recentes ilustram porém as limitacdes
destes esquemas. Em 129 criangas com exacerbagdes modera-
das, seguidas durante 2 anos, Ducharme et al usaram um
esquema precoce com fluticasona em muito altas doses
(1.500 mcg/dia) em cadmara expansora, iniciada pelos pais aos
primeiros sinais de qualquer infec¢do respiratéria, com ou
sem sibilancia.* Esta abordagem intensiva reduziu de forma
importante a propor¢io de criancas submetidas a 1 ou mais
tratamentos com corticoesteroides orais de 64% para 39%
(NNT 4 criangas [IC 95% 3 a 13] para beneficio de uma).
Contrapds-se uma reducdio estatisticamente significativa do
ganho estatural e ponderal (diferenca de médias de -0.61 cm
de comprimento no grupo de intervencdo), e correlacionada
com a dose cumulativa. Numa abordagem semelhante,
Bacharier et al usaram budesonido nebulizado (2 mg/dia
durante 7 dias) iniciados pelos pais, com reducdo de sintomas
nas agudizagdes, mas sem melhoria nas restantes medidas.*
Bisgaard et al mostraram que o tratamento das exacerbacdes
com budesonido inalado em cdmara expansora (400 mcg/dia
15 dias), durante os primeiros 3 anos, ndo parece reduzir o ris-
co de sintomas persistentes, excluindo um significativo efeito
modificador da evolugdo da doenca.” Os beneficios limitados
e os riscos associados limitam a utilizacdo generalizada des-
tes esquemas terapéuticos em qualquer dos fendtipos.
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Anti-leucotrienos

O uso de antagonistas dos leucotrienos nas agudizacdes de
asma estabelecida foi inicialmente testado em adultos, em
particular para reduzir a doses de corticosteroides.** Os
estudos ndo sugerem um beneficio significativo em pedia-
tria, incluindo em criangas em idade pré-escolar.*** Na sibi-
lancia induzida por virus, o uso isolado de montelucaste foi
avaliado contra placebo por Robertson et al, num esquema
entre 7 a 20 dias de terapéutica iniciada pelos pais para qual-
quer infecg@o respiratoria.” Registou-se uma redugdo rela-
tiva de 30% nas visitas médicas ndo-programadas, mas sem
alteracdo significativa de outras medidas, e sem eventos
adversos significativos. De referir que este estudo incluia
criangas ja em idade escolar, e uma maioria com anteceden-
tes de atopia. O ensaio de Bacharier et al referido previa-
mente incluia também um grupo com montelucaste intermi-
tente, sendo um dos poucos ensaios comparativos entre as
diferentes terapéuticas nesta drea.” Os resultados foram
semelhantes aos do grupo com corticoesteroides, com bene-
ficio limitado e restrito aos sintomas durante as crises. A evi-
déncia existente € insuficiente para recomendar o uso gene-
ralizado destes firmacos em fase aguda. Estdo em curso
ensaios clinicos de grande dimensdo que poderdo esclarecer
o seu papel exacto neste contexto.*

2. Tratamento de manutencdo
Corticoesteroides inalados

Os esquemas de manuten¢do com corticoesteroides inalados
tém beneficio comprovado na sibilancia recorrente desen-
cadeada por multiplos estimulos, tanto na reducéo dos sinto-
mas e das agudizagdes, como na melhoria da func¢ao respira-
téria.”! Todos os farmacos actualmente existentes no
mercado parecem ter eficdcia sobreponivel.* O efeito parece
ser inferior na idade pré-escolar quando comparado com a
resposta na asma em criangas mais velhas, embora exista
inconsisténcia entre estudos e variabilidade individual. A
evidéncia ndo permite identificar de forma clara a dose com
melhor relagdo beneficio-risco, ndo parecendo existir vanta-
gem em doses elevadas."

A literatura € escassa quanto ao uso de esquemas continuos na
sibilancia induzida por virus. Uma revisao sistemdtica identi-
ficou dois pequenos estudos de qualidade limitada que nao
mostraram beneficio significativo.* Num posterior ensaio de
referéncia PEAK (Prevention of Early Asthma in Kids), usou-
se uma dose intermédia de 180 mcg/dia de fluticasona conti-
nua, durante 2 anos, em criancas com factores de risco de evo-
lucdo para asma, com alguma sobreposi¢do de fenétipos mas
predominio de sibilancia a virus. Registou-se uma reducao
ligeira da proporcdo de dias sem agudizacio (93% vs 88%), e
no recurso aos corticoesterdides orais nas agudizagdes (0.6 vs
0.9 tomas por cada ano-crianga), com melhoria da funcao
respiratéria.”” Esta melhoria clinica ligeira ndo se manteve
porém apds interromper a terapéutica. A intervengdo nao pare-
ceu mudar a histéria natural da doenca confirmando resulta-
dos de um estudo anterior.”

Os dados do perfil de seguranca dos corticoesteroides ina-
lados nesta faixa etdria sdo ainda incompletos e heterogéneos.
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Os efeitos adversos mais preocupantes incluem as alteragdes
no crescimento, no metabolismo dsseo e no eixo hipotdlamo-
-hipdfise-supra-renal. No ensaio PEAK registou-se uma redu-
cdo significativa no crescimento estatural no grupo com cor-
ticoides inalados (diferenca de médias de -1.1 cm), com
recuperacgdo parcial apds a interrup¢do da terapéutica.” Os
restantes dados provém de estudos em idades superiores.
Doses equivalentes de corticoterapia inalada nido parecem
alterar a estatura-alvo, e o impacto na mineraliza¢do Gssea é
controverso, sem aparente risco significativo de osteopénia ou
fracturas.”**> A supressdo sintomadtica da supra-renal s6 tem
sido observada para doses superiores a 400 mcg/dia de beclo-
metasona ou equivalente.>** Efeitos adversos locais (e.g.
candidiase, rouquiddo, cataratas) sdo raros nesta idade."

Estes resultados obrigam assim a ponderacdo adequada da uti-
lizacdo a longo-prazo de corticoides inalados. Na sibilancia
induzida por virus, a terapéutica reduz os sintomas, particular-
mente em criangas com factores de risco para asma, mas ndo
parece afectar a evolug@o da doenca. Na sibilancia a maltiplos
estimulos € importante identificar a dose minima adequada
para controlo da doenga, assim como vigiar e actuar perante
efeitos adversos a longo prazo.

Anti-leucotrienos

Na asma em idade escolar, a utilizagdo dos antagonistas de leu-
cotrienos € sugerida, em monoterapia ou em associagado como
alternativas aos esquemas de primeira linha com corticoeste-
roides inalados.**” O seu papel na sibilancia a multiplos esti-
mulos ndo estd totalmente estabelecido. O uso de montelucaste
como monoterapia cujos resultados foram avaliados no ensaio
controlado de aprovagdo para esta indicacdo e faixa etdria (689
criangas) evidenciou uma redugdo absoluta da propor¢do de
exacerbagdes tratadas com corticoterapia de 28% para 19%
(NNT onze criancas para beneficio de uma).” Escasseiam
ensaios comparativos que esclarecam o seu papel como mono-
terapia, ou em associagdo, nesta faixa etdria. A informag@o, a
partir de estudos observacionais, aponta para um bom perfil de
seguranga, sem efeitos adversos significativos.*®

Na sibilancia induzida por virus, o ensaio de Bisgaard et al
seguiu 549 criangas tratadas com montelucaste ou placebo
durante 48 semanas, observando-se uma reducdo relativa de
32% na incidéncia de agudizacdes, e absoluta de 20% na pro-
porcdo de criangas com agudizacdo.” Note-se que parte das
criancas incluidas tinham sintomas persistentes. A utilizacio
de montelucaste continuo, em associagdo com terapéutica de
base durante o periodo outonal mostrou eficdcia apenas no
subgrupo de rapazes.” Estes resultados promissores sugerem
os anti-leucotrienos como op¢do vélida na sibilancia induzida
por virus, mas precisam de ser explorados e replicados.

Broncodilatadores de longa accdo

A eficicia e seguranca dos [,-agonistas de longa accdo estd
pouco estudada na idade pré-pubertdria e o seu uso tem sido
extrapolado a partir de estudos efectuados em adolescentes e
adultos. Sao consensualmente recomendados em associacio
com corticoterapia na asma moderada a grave em criangas na
idade escolar, apesar de resultados incertos e preocupacgdes de
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seguranga.**"62 Os dados sdo quase inexistentes em idades
inferiores, e as recomendagdes contraditérias. Admite-se o
seu uso em situagdes graves, em contexto de consulta de espe-
cialidade.**#

Outras intervengoes

Estudos antigos mostraram beneficio parcial do uso de ceto-
tifeno na redug@o de sintomas de asma, incluindo em criangas na
idade pré-escolar e particularmente at6picos.” Nao existe porém
evidéncia da eficacia de outros anti-histaminicos, cromonas ou
corticoides nasais na melhoria da sibilancia recorrente isolada, e
aguardam-se resultados consistentes sobre o uso de imuno-
terapia.” O uso de antibiéticos com ac¢do imunomoduladora nas
agudizacdes comega a ser explorado.* Na presenca de refluxo
gastro-esofagico comprovado, ndo € claro se o seu tratamento
especifico tem beneficios nos sintomas de sibilancia."

Como administrar?

Nas terapéuticas inaladas, em idade pré-escolar, a preferéncia
vai para os inaladores pressurizados efectuados em camara
expansora, com madscara ou bucal, consoante a idade e a
crianca. Deve dar-se a devida atencdo ao ensino sobre manu-
seamento e cuidados associados.

Com que esquema?

Nao existe evidéncia clara nesta drea, pelo que as recomenda-
¢oes sugerem habitualmente a prética empirica de iniciar uma
prova terapéutica de 3 meses, caso se opte por terapéutica cor-
ticoide tépica de manutencdo. Esse periodo pode ser iniciado
na época sazonal de maior risco, alérgico ou infeccioso, con-
soante a histdria individual. Nao existe consenso quanto a ati-
tude posterior, em particular apds iniciar corticoides inalados.
Caso se verifique melhoria clinica, é importante recordar que
pode ndo dever-se exclusivamente a intervengdo, mas também
a evolugdo natural da doenca. A ERS sugere assim que, nestes
casos, se reduza a terapéutica progressivamente.'” Na auséncia
de resposta as primeiras intervencgdes, deve limitar-se a esca-
lada terapéutica, em particular de corticoterapia, e ponderar
investigacdo adicional. Sugere-se entdo que a crianca seja refe-
renciada a um centro com experiéncia em sibilancia recorrente
em idade pré-escolar.

Como monitorizar?

Na auséncia de instrumentos validados para avaliacdo de sinto-
mas e de medidas objectivas de uso generalizado, a evolugdo e
a aderéncia a terapéutica devem ser monitorizadas prima-
riamente pela clinica. A avaliagdo em consulta deve ter perio-
dicidade regular, tendo em conta a tendéncia de exacerbacio
sazonal, e permitindo avaliar a evolu¢ao com e sem terapéutica.
Os efeitos adversos devem ser cuidadosamente monitorizados,
em particular o efeito no crescimento, € permanentemente
avaliados o custo-beneficio e a aderéncia da utilizacao farma-
coldgica. Os estudos da funcao respiratéria desempenham um
papel de crescente importancia, em contexto de consultas de
especialidade.” Outros exames complementares, como mar-
cadores de inflamagdo, podem ter um papel exploratério na
monitoriza¢c@o dos resultados de terapéuticas.®
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Conclusoes

A abordagem terapéutica da sibilancia na idade pré-escolar é
um desafio clinico de extraordindria complexidade. A diferen-
ciacdo em diferentes fenétipos sugerem diferentes evolucdes
e resposta a terapéutica, mas a sua identificag@o clinica per-
manece dificil e mutdvel com a evolugdo. As vertentes de
intervencdo sido semelhantes as que habitualmente se usam
em outras doengas obstrutivas das vias aéreas, mas impoe-se
uma adaptagdo as especificidades clinicas, farmacolédgicas e
progndsticas da idade pré-escolar. As medidas ambientais t€ém
importancia reconhecida e os broncodilatadores permanecem
basilares na crise aguda. Os riscos e beneficios da corticotera-
pia, na fase de agudiza¢do ou em manutencdo, devem ser
devidamente ponderados consoante o quadro sintomético,
tendo como alternativa para algumas situacdes os antagonis-
tas dos leucotrienos. Espera-se uma evolugdo importante da
investiga¢do nos proximos anos, que deverd permitir a indivi-
dualizagdo terapéutica baseada na identificagdo de marcado-
res bio-fisiolégicos mais especificos.
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Morte suibita no jovem atleta: o estado da arte
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Resumo

O atleta jovem € considerado um icone de sadide e invulne-
rabilidade e a sua actividade fisica conduzida frequente-
mente a extremos. A morte sibita cardiaca num atleta jovem
¢ sempre um evento medidtico e alvo de apreensdo e cons-
ternagdo. A incidéncia anual de morte stbita cardiaca nos
atletas jovens varia entre 1:100 000 e 1:300 000, sendo mais
frequente no sexo masculino e na raga negra. Ocorre com
maior frequéncia durante a pratica de exercicio fisico e é
geralmente o primeiro sintoma de doencga. O presente artigo
tem como objectivo uma revisdo das principais causas de
morte subita cardiaca no atleta jovem, com base em litera-
tura recente, com realce na epidemiologia, semiologia, diag-
néstico e terapéutica.

Palavras chave: Morte subita cardiaca, cardiopatia, atleta

Acta Pediatr Port 2010;41(6):274-80

Sudden cardiac death in the young athlete: the
state of the art

Abstract

The young athlete is considered an icon of health and invul-
nerability and his physical activity is often taken beyond the
limits. Sudden cardiac death in a young athlete is always a
mediatic event and a reason for apprehension and conster-
nation. The annual incidence of sudden cardiac death varies
between 1:100 000 to 1:300 000, and is more frequent on
males and on black population. It occurs more often during
exercise and in many circumstances is the first symptom of
illness. This publication aims to review the most frequent
causes for cardiac sudden death in the young athlete, based on
recent literature. It focus on epidemiological and clinical data
and on diagnostic and therapeutic approaches.

Key Words: Sudden cardiac death, cardiopathy, athlete
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Abreviaturas

AC: artéria coronaria

CDI: cardioversor desfibrilhador implantavel
CMH: cardiomiopatia hipertréfica

FV: fibrilhagao ventricular

MSC: morte subita cardiaca

MVD: miocardiopatia do ventriculo direito
SIV: septo interventricular

VD: ventriculo direito

VE: ventriculo esquerdo

Introducao

O atleta jovem, em particular o atleta de alta competi¢do, é
considerado por muitos um icone de satide. A capacidade
fisica e os desempenhos atingidos conferem-lhe uma ima-
gem de exceléncia e de invulnerabilidade. O desporto adqui-
riu, nas dltimas décadas, uma crescente dimensio social,
com mediatizagdo cada vez maior dos atletas e dos seus
feitos desportivos.

Considera-se atleta de competi¢do aquele com pratica despor-
tiva com treino sistemadtico e regular, para o qual é esperado
um nivel de exceléncia, e que inclua competi¢do com outros
atletas'.

Morte subita cardiaca (MSC) é definida como uma morte
inesperada e subita, de causa cardiaca, ndo traumdtica, num
individuo sem suspeita prévia de qualquer doenga potencial-
mente fatal. A condicao “subita” € entendida de forma dispar
entre os varios autores, variando de uma a 24h entre o inicio
dos sintomas e a paragem cardiaca*"’. E uma situagdo rara nos
atletas jovens®'"'?, apesar de ter sido apontada uma incidéncia
superior neste grupo quando comparada com a de individuos
do mesmo escaldo etdrio que ndo sdo atletas®*”. A incidéncia
anual de MSC nos atletas jovens, com idade inferior a 35
anos, tem sido descrita em vdrios estudos como variando entre
1:100 000 e 1:300 000"*#¢# Ocorre mais frequentemente no
sexo masculino"*!"!>1¢1920 1 (5-9:1)*112 ' possivelmente por exis-
tir neste género uma pratica mais frequente de exercicio fisico
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intenso competitivo"''">, maior grau de exigéncia fisica dos
desportos envolvidos e diferentes caracteristicas de adaptacdo
cardiaca'. E ainda descrita maior incidéncia nos negros'.

A MSC nos atletas ocorre mais frequentemente em relacdo
com a pratica de exercicio, durante ou imediatamente apés o
mesmo*''*2. Os desportos mais frequentemente implicados
s@o o futebol nos paises europeus e o basquetebol e o futebol
americano nos Estados Unidos da América''>1%232 E fre-
quente haver sintomatologia prodrémica ao evento'*?*#22,
descrita em algumas séries em cerca de 50% dos casos™*?,
sendo muitas vezes pouco valorizada pelo atleta. Os sintomas
mais frequentemente descritos sdo: precordialgia, palpitagdes,
tonturas, lipotimia e sincope'****. Sintomatologia semelhante
pode ter ocorrido em episddios anteriores'*, porém na maio-
ria dos casos a MSC € a primeira manifestacao®***’. Maron et
al*® descrevem alteracdes prévias na semiologia cardiovas-
cular em apenas 25% dos casos. Outros estudos indicam que
cerca de 5:100 000 atletas jovens t€ém uma situacdo predispo-
nente para MSC*.

Causas de morte siibita no jovem atleta

A etiologia da morte subita tem sido extensamente estudada
na literatura'*>"'"1>1¢% A causa cardiaca é apontada como a
mais prevalente*'"", e nesta a cardiopatia congénita constitui
o grupo predominante*. A cardiomiopatia hipertréfica (CMH)
¢ descrita como a primeira causa de MSC no jovem
atleta' 4821115161903 - com a singular excepcdo de estudos
efectuados em Itdlia, na regido de Veneto, no qual figura como
etiologia predominante a miocardiopatia do ventriculo direito
(MVD)>1131620 Esta diferenca epidemiolégica pode ser
resultado de diferente predisposi¢do genética na regido ou,
mais provavelmente, de um programa unico de rastreio siste-
matico dos atletas praticado em Itdlia desde hd varios anos,
que inclui a realizagdo de electrocardiograma e prova de
esforco sub-mdxima'-'%*.

A taquidisritmia € o principal mecanismo desencadeante da
MSC, mais frequentemente fibrilhacdo ventricular
(Fv)+u202129 - A etiologia da disritmia € diversa (isquemia,
disritmia primdria, condu¢@o auricular rdpida)®, mas o deno-
minador comum € a promocao de instabilidade eléctrica*'.

No Quadro apresenta-se a distribuicdo por prevaléncia de
acordo com os dados do Minneapolis Heart Institute
Foundation, com base no estudo de 387 jovens atletas vitimas
de morte subita'*.

Algumas das causas mais frequentes
de morte siibita no jovem atleta

Cardiomiopatia hipertrofica

A CMH ¢ a primeira causa de morte subita no jovem
atleta®*8 111215171920 = contribuindo  com  26-48%  dos
casos"+>11103132 Tem elevada prevaléncia na populacdo, cal-
culada em 1: 500 individuos***!13131631333¢ "sendo superior nos
negros relativamente aos brancos****. Tem padrdo de trans-
missdo autossomico dominante, com penetrancia varidvel,
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Quadro - Causas de morte subita em 387 atletas jovens "'t

Causa Atletas, n (%)
Cardiomiopatia hipertréfica 102 (26,4)
Commotio cordis 77 (19,9

)
Anomalias das artérias coronarias 53 (13,7)
Hipertrofia ventricular esquerda de causa indeterminada 29 (7 5)
Miocardite 5,2)
Ruptura de aneurisma aortico 3,1)
Miocardiopatia ventricular direita
Pontes miocardicas
Estenose da valvula adrtica
Doenca aterosclerética das coronarias
Cardiomiopatia dilatada
Degeneracao mixomatosa da valvula mitral
Asma

Choque de calor

9(2
9
8
6
Abuso de drogas 4
Outras causas cardiovasculares 4
Sindrome do QT longo 3
Sarcoidose cardiaca 3
Trauma envolvendo lesdo estrutural cardiaca 3

3

Ruptura da artéria cerebral

1 Dados do Minneapolis Heart Institute Foundation

estando descritas cerca de 100 mutagdes associadas em genes
de 7 Cromossomas,&i&().16,17,]7,3],33—37

Macroscopicamente caracteriza-se por hipertrofia assimétrica
do ventriculo esquerdo (VE), mais frequentemente com
envolvimento do septo interventricular (SIV), relacdo entre a
parede livre e o septo superior a 1,3, e auséncia de dilatagdo
da cavidade ventricular*'-"*¥7. Alguns doentes manifestam, no
entanto, uma forma simétrica e concéntrica’’. A forma ndo
obstrutiva é a mais usual, presente em cerca de 75%*.

Histologicamente predomina uma desorganiza¢do da arqui-
tectura do miocdrdio, caracterizada por miocitos hipertro-
fiados e de forma bizarra e por disposi¢do cadtica dos mes-
mos*"*!. O desarranjo celular ocupa em média cerca de 33%
do SIV?. Sdo ainda caracteristicas anomalias das artérias
corondrias, com parede espessada, aumento do colagénio da
intima e média e limen diminuido®. As altera¢des estruturais
da microvasculatura e a discordancia entre a massa mio-
cardica/circulacdo corondria resultam em diminui¢do da
reserva corondria e isquemia miocdrdica, com consequente
morte celular e substituicdo dos miocitos por tecido cica-
tricial"*'. A desorganizagdo arquitectural, o processo de
cicatrizacdo e a expansdo do colagénio intersticial constituem
o substrato arritmogénico que predispde para a instabilidade
eléctrica caracteristica®".

Pode manifestar-se clinicamente com precordiagia de esforgo,
dispneia, tonturas, lipotimia e sincope*'®'™*. A morte subita €,
em muitas ocasides, a primeira manifestacdo****. O dado
semiolégico mais caracteristico € um sopro sistélico de ejec-
c¢do, que aumenta em intensidade com qualquer manobra que
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diminua o retorno venoso e aumente o grau de obstru¢do ao
fluxo de ejec¢do (manobra de Valsava) e com o ortostatismo
e diminui em intensidade com a posi¢do de cécoras*'*. Podem
ainda ser detectados um quarto som e aumento da amplitude
da onda de pulso carotideo®. Maron et al* descrevem clinica
prévia de doenca em apenas 10 de 48 atletas com CMH viti-
mas de MSC.

O electrocardiograma é anormal em 79-95% dos casos's*,
tendo como achados caracteristicos: aumento da voltagem do
QRS, ondas Q proeminentes e ondas T negativas e pro-
fundas®. O ecocardiograma (Figura 1) caracteriza-se por
aumento da espessura da parede do VE, sobretudo nos indi-
viduos jovens, com valor maximo de 30mm* e médio de
20mm?*'. Uma minoria de doentes tem hipertrofia menos acen-
tuada, com espessura da parede entre 13-15mm"?". Em cerca
de um ter¢o dos casos a hipertrofia é localizada a um seg-
mento do VE*. A benignidade atribuida a forma apical tem
sido recentemente questionada. Outros marcadores ecocar-
diograficos comuns sio a hipercontractilidade do VE e a obs-
trugdo sub-adrtica dindmica®.

Figura 1 — Imagem ecocardiografica de adolescente com cardiomio-
patia hipertroéfica e cardioversor desfibrilhador implantado

A terapéutica preconizada inclui farmacos como os 3 blo-
queantes, antagonistas dos canais de cdlcio e amiodarona e
a implantacdo de cardioversor desfibrilhador implantavel
(CDI)***#4 Este dltimo corresponde a terapéutica mais
eficaz na prevengdo de MSC*?'. A cirurgia pode ter indi-
cagdo num subgrupo de doentes com gradiente de saida
acentuado e sintomas graves refractdrios a terapéutica
médica®. Outros tratamentos mais recentes, com resultados
ainda controversos, prevéem a utilizacdo de radiofrequén-
cia e a embolizagdo das artérias septais com alcool ou coils
metalicos* .

2

A incidéncia anual de MSC nos doentes com CMH ¢
2-6%°***%%, sobretudo em idade inferior a 30 anos’. Os even-
tos fatais ocorrem mais frequentemente no contexto de pratica
desportiva, pelo que estd indicada a eviccio de esforcos inten-
sos*. O mecanismo da MSC parece resultar sobretudo da ins-
tabilidade eléctrica secunddria ao substrato arritmogénico
descrito, predispondo para taquidisritmias ventricula-
res*#133333638 - S30 menos frequentemente causa do episddio
fatal bradidisritmias por disfun¢@o do nédulo sino-auricular ou
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por bloqueio auriculo-ventricular sdo a causa do episédio
fatal®. Constituem factor de risco para a ocorréncia de MSC: a
histéria familiar de MSC, idade jovem a apresentacio, episo-
dios recorrentes de sincope, hipotensdo induzida pelo exerci-
cio, graus extremos de hipertrofia ventricular, presenca de
taquicardia ventricular (TV) sustida ou de episédios recorren-
tes de TV ndo sustida e mutagdes de pior prognds-
tico>#15:223133.353638 - () yalor preditivo dos vdarios factores de
risco isolados € baixa® e a estratificagdo do risco complexa™=.
Nao ha qualquer evidéncia de que o tratamento de doentes
assintomadticos tenha eficdcia na prevengdo de MSC**. A
implantacdo de CDI tem indica¢do como prevengdo de MSC,
sobretudo nos doentes sobreviventes a MSC e naqueles com
dois ou mais factores de risco®**. Dados de estudos multicén-
tricos demonstram que, nos doentes com CDI implantado
como prevencao primadria, a incidéncia anual de choques apro-
priados € 5%, e que ndo ha registo de casos de MSC”.

Commotio cordis

Commotio cordis refere-se a um evento de traumatismo
directo, ndo penetrante, de relativamente baixa intensidade,
na parede anterior do térax, resultando numa taquidisritmia
ventricular e consequente MSC***!1247 (O traumatismo nao
se associa a lesdo estrutural da parede tordcica, do coracdo,
vascular ou outra** e ocorre em individuos sem patologia
cardiovascular prévia***. O impacto é mais frequentemente
provocado por um projéctil (bola de baseball, um disco de
héquei) ou por contacto fisico (soco, pontapé)**''*. A agres-
sdo ndo ¢ habitualmente considerada como invulgar para a
modalidade desportiva em causa, nem de intensidade que jus-
tifique o evento fatal®!.

Ocorre com maior frequéncia em criancas e adolescentes
com idade entre os cinco e os quinse anos”'“**° com idade
média de 13 anos’ (70% com idade inferior a 16 anos’). A
prevaléncia neste escaldo deve-se a maior complacéncia da
parede tordcica, que facilita a transmissdo de energia para o
miocardio*". Os eventos sdo mais comuns durante a pratica
desportiva, mas também ocorrem durante actividades
recreativas ou quotidianas®®. Os desportos mais frequente-
mente envolvidos sdo: héquei no gelo, baseball, lacrosse,
softball e desportos de combate*’ .

O mecanismo de MSC € a ocorréncia de disritmias, mais fre-
quentemente FV'>¥#_ O impacto tem que ser infligido direc-
tamente sobre o coracdo e na fase do ciclo cardiaco mais vul-
neravel: 15-30 mseg antes do vértice da onda T (<1% do ciclo
cardiaco)*>!"">#% Um estudo recente especula acerca da res-
ponsabilidade do vasospasmo corondrio na fisiopatologia do
evento fatal®.

A sobrevida do commotio cordis é muito baixa’¥, estimada
em 10-15%*1""1>44 Qs episddios de sobrevida foram mais
frequentes em casos de FV com rdpido acesso a manobras de
suporte de vida e desfibrilhacao’*.

Estratégias de prevencdo incluem inovagdo nos equipamentos
desportivos, em concreto utilizacdo de coletes protectores da
regido precordial e de projécteis desportivos menos
duros*''>**43 e generalizacdo da disponibilidade de equi-
pamento de desfibrilha¢do automdtica externa.
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Anomalias das artérias corondrias

As anomalias das artérias corondrias (AC) contribuem em
12-23% para os casos de MSC em atletas jovens' #>*!1631 A
prevaléncia na populagdo é desconhecida, variando entre
0,3-1,2% nos doentes referenciados para angiografia corondria’.

A anomalia mais frequentemente associada a MSC € a origem
ectépica de uma das AC no seio de Valsava contralateral, sobre-
tudo a AC esquerda no seio de Valsava direito*'">'*!, QOutras
anomalias associadas a MSC s@o a origem da AC direita na
artéria pulmonar, AC tnica, hipoplasia e aneurisma*'>*.

A semiologia associada inclui sincope de esforco, dispneia,
precordialgia e disritmias***. A MSC pode ser a primeira
manifestacdo. Maron et al* descrevem sintomas prévios ao
episddio fatal em apenas 31% dos doentes. O seu diagndstico
requer portanto um elevado indice de suspeicao.

Os exames diagnésticos incluem: prova de esforco, ecocar-
diograma transtoracico/transesofdgico, angio-ressondncia e
arteriografia corondria*'**'. O electrocardiograma ¢&
geralmente normal, uma vez que os episddios de isquemia sao
transitérios".

A terapéutica € cirdrgica e tem indicacdo nos doentes com
isquemia demonstrada, disritmias potencialmente graves e
sincope®.

A MSC ocorre provavelmente secunddria a isquemia, geral-
mente em situa¢des de aumento do débito cardiaco e das exigén-
cias do miocdrdio, por um dos seguintes mecanismos: estreita-
mento do ostio, obstru¢do da AC no local da angulagio proximal
e compressdo da AC entre a aorta e a artéria pulmonar*''>'623,
Aincidéncia de MSC € maior nas tr€s primeiras décadas de vida
€ nos casos em que a artéria aberrante ¢ dominante e responsével
pela perfusdo de uma grande regido do miocardio®.

Miocardite

A miocardite € definida como uma doenga inflamatéria do
musculo cardiaco associada a disfungdo do mesmo®>%. As
etiologias sdo varias: infeccdo (mais frequentemente viral,
sobretudo por enterovirus e adenovirus, embora também
possa ser bacteriana, flingica ou parasitdria), doengas sisté-
micas (sindromes imunoldgicas), reacgdes de hipersensi-
bilidade, drogas e toxinas**'®*'?>*2%3_ Qcorre mais frequente-
mente no grupo pedidtrico™.

E causa importante de MSC no atleta jovem, responsavel por
3-20% dos casos"''***¥ Estudos recentes sugerem uma con-
tribuicdo ainda superior, proxima dos 40%"*.

A inflamag¢do do miocardio estende-se ao tecido de condugdo,
predispondo para a instabilidade eléctrica e disritmias secun-
ddrias*'*** as quais consistem no principal desencadeante do
episddio fatal's>.

A apresentacdo clinica € muito inespecifica e implica um ele-
vado indice de suspeicdo'. Pode cursar assintomdtica manifes-
tar-se com precordialgia, sincope, cansago, semiologia de insu-
ficiéncia cardiaca e disritmias*>'>%, E frequente o prédromo
de febre, mialgias, sintomas respiratérios e gastro-intestinais®.
A MSC pode ser a manifestacio inaugural®'*** e pode ocorrer
durante a fase activa ou na fase de recuperagao**'s*'.
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No electrocardiograma sdo caracteristicos: baixa voltagem do
QRS, supra ou infra-desnivelamento do segmento ST, inversdo
da onda T, onda Q patolégica e disritmias ventriculares'' >,
Alguns exames laboratoriais podem auxiliar: aumento da crea-
tinina cinase (baixo valor preditivo), aumento das troponinas I
e T (baixa sensibilidade, elevada especificidade), aumento da
velocidade de sedimentagdo, leucocitose e eosinofilia™*. O
ecocardiograma pode evidenciar dilata¢do da auricula e ventri-
culo esquerdos, diminui¢do da contractilidade (segmentar ou
global) da parede do VE, diminui¢do da frac¢do de ejec¢do do
VE e regurgitacdo mitral'®”. A biopsia endomiocardica pode
ser necessaria na duvida diagndstica, com estudo anidtomo-
patolégico (apesar da documentada baixa sensibilidade) e
doseamento de PCR de virus'***>*. Outros exames com valor
diagnéstico em situagdes particulares sio: cintigrafia com anti-
corpo anti-miosina (elevada especificidade) e ressondncia
magnética com contraste™*.

A terapéutica é primariamente de suporte’*>**. Doentes com
pressdes de enchimento elevadas devem ser tratados com diu-
réticos e vasodilatadores™”. Disritmias auriculares/ventri-
culares podem requerer terapéutica farmacoldgica ou implan-
tacdo de CDI*. Dado que as sequelas a longo prazo parecem
ter relagdo com um processo imunolégico celular e humoral,
alguns clinicos defendem a terapéutica com imunossupres-
sores®”. O repouso é fundamental na fase activa da doenga e
a eviccdo de exercicio fisico estd indicada nos seis meses
seguintes, pelo referido risco de disritmia**'¢?'.

Uma minoria com forma fulminante pode necessitar de inter-
vencdo farmacoldgica agressiva e suporte hemodinadmico®*.
Nestes doentes, o suporte mecanico (assisténcia ventricular)
tem sido cada vez mais utilizado para a manuten¢do da fungdo
circulatdria, até a recuperagdo do doente ou como ponte para
o transplante cardiaco’*.

Miocardiopatia ventricular direita

AMVD, até recentemente designada displasia arritmogénica do
ventriculo direito, ¢ uma doenga de etiologia desconhecida
caracterizada pela substituicdo gradual, global ou regional, do
miocdrdio do ventriculo direito (VD) por tecido adiposo e
fibroso*#!1¢172122373758 'H4 envolvimento do VE em 50-67%, geral-
mente numa fase mais tardia, e conferindo pior prognéstico’.

Contribui em 3-20% para as causas de MSC no atleta"!'"*""7,
como excepcdo, num estudo efectuado na regido italiana de
Veneto figura como a primeira causa de morte (22% dos
casos)". A sua contribui¢do como causa de MSC € maior nos
jovens atletas que na restante populagdo jovem, com a pra-
tica de exercicio intenso actuando como desencadeante do
evento fatal'>”.

A prevaléncia da MVD na populag@o nao estd bem definida,
estimada em cerca de 1:5000 individuos®*.

Ocorre na forma familiar em 30-50% dos casos>**%, com
padrdo de transmissdo mais frequente autossdmico dominante
com penetrancia varidvel*”**. Foram recentemente identi-
ficadas varias mutagdes associadas™.

A apresentagdo clinica é muito varidvel, e inclui semiologia
como: disritmias, sincope e clinica de insuficiéncia cardiaca
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direita®*2'3+757 Muitas vezes cursa assintomatica e tem como
manifestagdo inaugural a MSC**'™*7 (7-23% dos casos)’.

As alteracdes arquitecturais ventriculares constituem o subs-
trato arritmogénico que confere a doenga um elevado risco de
disritmias®, sobretudo taquidisritmias ventriculares®**, a mais
frequente a TV monomorfica com morfologia de bloqueio de
ramo esquerdo®*. A MSC ocorre secundariamente a disritmias
com compromisso hemodindmico, mais frequentemente a
FV*¥, e associa-se geralmente a pratica de exercicio fisico'*.
A incidéncia anual de MSC ¢ calculada em cerca de 2% e
predispdem para a sua ocorréncia a idade jovem a apresenta-
¢do, a dilatacdo difusa do VD e o envolvimento do VE’.

No electrocardiograma séio caracteristicas alteragdes da repo-
larizagdo (T invertidas em V1-V3), ondas épsilon (potenciais
de pequena amplitude no final do QRS e no inicio do seg-
mento ST), padrdes de bloqueio de ramo direito em ritmo
sinusal e de bloqueio do ramo esquerdo com TV>*!7233% Qg
achados ecocardiograficos mais frequentes sdo a dilatagdo e
hipocinésia do VD". O diagndstico definitivo requer habi-
tualmente ressonancia magnética**'**¥ ou exames menos
habituais como tomografia computorizada, angiografia ven-
tricular ou biopsia endomiocardica®*.

Sindrome do QT longo

A sindrome caracteriza-se por um prolongamento do intervalo
QT superior a 460ms (corrigido para a frequéncia) (figura 2),
associado a ocorréncia de disritmias malignas®'®****. Existem
duas formas de doenga congénita: a sindrome de Romano
Ward (mais frequente, com transmissdo autossémica domi-
nante), e a sindrome de Jervell e Lange-Nielsen (associada a
surdez neuro-sensorial, com transmissdo autossomica reces-
siva)** 8162230343960 - A forma adquirida da doenga relaciona-se
sobretudo com a administracdo de drogas (anti-arritmicos do
grupo 1A, antidepressivos triciclicos, anti-fingicos, anti-his-
taminicos, antibidticos e agentes procinéticos), distiirbios
metabdlicos (hipocaliemia, hipomagnesemia e hipocalcemia),
bradicardia extrema e aumento da pressdo intra-craniana**'¢*.

Figura 2 — Electrocardiograma de doente com sindrome do QT longo

Contribui como causa de MSC no atleta em cerca de 1% dos
casos'’.

A semiologia é pobre, sendo o sintoma mais frequente a
sincope®'¥, que ocorre tipicamente pela primeira vez entre 0s
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5 e os 15 anos’. As disritmias sdo frequentes, ocorrendo TV
em cerca de 80% dos doentes nao tratados”. A MSC pode ser
a manifestacdo inaugural®'*’ em 5-10% dos casos™.

A MSC ocorre como complicacdo de disritmias malignas,
mais frequentemente Torsade de Pointes". A incidéncia anual
de MSC na forma congénita varia entre 1-13%>%. Os prin-
cipais preditores de risco sdo: sexo feminino, prolongamento
do intervalo QT superior a 600ms (a durag@o do intervalo é
proporcional ao risco de MSC), antecedentes de sincope, epi-
sodios documentados de Torsade de Pointes € ma resposta aos
P bloqueantes®***.

A terapéutica inclui farmacos (f bloqueantes, anti-arritmicos
classe 1B), implantacdo de pacemaker cardiaco ou CDI*** ou,
mais raramente, intervencao cirdrgica com simpaticectomia
do coragdo esquerdo™?’.

O coracao do atleta

O coracao de um atleta com prética periddica e prolongada de
exercicio sofre adaptagdes morfoldgicas e fisioldgicas, na que
¢é designada a sindrome do coracdo do atleta*'"'**'. As adap-
tagcdes sdao dependentes da frequéncia, duracio e intensidade
do treino fisico*".

N

As adaptagdes morfoldgicas sdo proporcionais a superficie
corporal, razdo do menor grau nas mulheres''>*, e depen-
dentes do tipo de carga exercida no coragio*!'**'. Exercicio
de predominio isoténico (corrida, natacdo, ciclismo) exerce
sobrecarga de volume e exercicio fundamentalmente isomé-
trico (halterofilismo) exerce sobrecarga de pressdao*!'. A
sobrecarga de volume crénica conduz a hipertrofia miocar-
dica excéntrica, com relacio massa/volume inalterada.
Sobrecarga mantida de pressdo resulta em hipertrofia concén-
trica, com relagdo massa/volume aumentada*'"'?. Para a maior
parte dos atletas o treino envolve uma conjugacio dos dois
tipos de sobrecarga, pelo que as alteracdes consistem num
misto de hipertrofia excéntrica e concéntrica*'?. A hipertrofia
fisiolégica da sindrome do coragdo do atleta €, por definigao,
simétrica e reversivel com a descontinuagdo do exercicio*.
Evidéncias recentes sugerem a existéncia de factores gené-
ticos determinantes no grau de adaptagao'*2.

O diagnéstico diferencial entre a sindrome do coracdo do
atleta e cardiopatia estrutural é por vezes dificil'"'*'**'. As
adaptagdes morfoldgicas do coragdo do atleta podem mimeti-
zar doencas cardiacas como CMH, cardiomiopatia dilatada ou
MVD!'"=21621° Agsume particular complexidade a diferenciagio
com a CMH quando as altera¢des tidas como adaptativas
ultrapassam os limites considerados normais*!"'"'?'. A ambi-
guidade diagnéstica pode geralmente ser esclarecida com a
descontinuacdo do exercicio durante 3 meses (que se espera
condicionar regressdo da hipertrofia no cora¢do do atleta),
avaliacdo do volume tele-diastélico em ecocardiografia ou
utilizagdo de técnicas modernas de Doppler, como o Doppler
tecidular ou “strain”". As altera¢des extremas constatadas
num numero significativo de atletas t&ém suscitado o debate
acerca da sua benignidade e a problemadtica de que a remode-
lacdo ventricular associada a um treino muito intenso possa
ter consequéncias adversas a longo prazo'>. Um estudo efec-
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tuado em atletas de alta competicdo que descontinuaram a
pratica fisica demonstrou em cerca de 20% regressao incom-
pleta e dilatagdo residual substancial'.

Alteragdes no electrocardiograma ocorrem em cerca de 40%
dos atletas, mais frequentemente nos homens'"?, com relacdo
com o tipo e intensidade do exercicio praticado. As alte-
racdes mais habituais s@o: padrdo de repolarizagdo precoce,
aumento da voltagem do QRS, inversao difusa das ondas T e
ondas Q profundas*''>'¢. O aumento do ténus vagal predispde
para disritmias benignas (que ndo requerem investigacdo ou
terapéutica), como extra-sistoles auriculares e ventriculares,
bradicardia sinusal, bloqueio auriculo-ventricular de primeiro
grau ou de segundo grau tipo Mobitz I e ritmo juncional*'>'¢.
Estas disritmias ndo estdo associadas com eventos clinicos
adversos e, de um modo geral, desaparecem ou diminuem em
intensidade com a descontinuacdo do desporto*. As alte-
ragdes electrocardiograficas podem sobrepor-se as de doengas
cardiovasculares e tornar complexo o diagnéstico dife-
rencial*!">1,

Rastreio médico do atleta

E utépica a pretensdo de um rastreio que identifique a totali-
dade dos atletas em risco. O niimero de atletas é imenso, e a
MSC no atleta tem baixa incidéncia; por outro lado, os exa-
mes complementares t€m, na generalidade, custo conside-
ravel. E controversa a metodologia mais indicada, com
melhor relacdo custo/beneficio e as normas orientadoras
variam grandemente entre os vdrios paises.

Tem sido discutida a baixa sensibilidade diagndstica de um
rastreio baseado na anamnese e exame fisico"*'"'*. No entanto,
considera-se em muitos paises que o acrescento do electrocar-
diograma e ecocardiograma ndo confere uma relacdo
custo/beneficio favordavel®*'. O electrocardiograma tem
baixa sensibilidade para muitas das doengas envolvidas, e
baixa especificidade considerando a sobreposi¢ido de altera-
coes adaptativas e algumas cardiopatias'®. O ecocardiograma
ndo é considerado pela maioria dos autores como economi-
camente sustentdvel®'.

Em Itdlia estd implementado desde 1982 um programa de ras-
treio para todos os atletas de competicao que inclui anamnese,
exame fisico, electrocardiograma e prova de esfor¢o sub-ma-
xima®'"". Este programa tem sido muito eficaz no diagndstico
e exclusdo da prética desportiva de doentes com CMH.

A American Heart Association recomenda um programa de
rastreio baseado na anamnese e exame fisico em todos os atle-
tas de escolas secunddrias e universitarias*'®. Para os atletas
do ensino secunddrio é preconizada a repeticdo anual da
anamnese e bi-anual do exame fisico’. Para os estudantes uni-
versitdrios recomenda realizagcdo anual da anamnese e exame
fisico*. O electrocardiograma nao integra o protocolo.

Em Portugal, a pratica de desporto federado estd condicionada
a um exame médico desportivo anual, que inclui anamnese
detalhada, exame objectivo e electrocardiograma. A radiogra-
fia tordcica deverd ser realizada com periodicidade anual ou
bi-anual.
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Critérios de elegibilidade e desqualificacdo
para a pratica desportiva de atletas em risco de MSC

Foram estabelecidas em 1994, e revistas em 2005 pela 36* Con-
feréncia de Bethesda do American College of Cardiology, reco-
mendacdes de elegibilidade e desqualificacdo da pratica despor-
tiva para doentes com cardiopatia®. A European Society of
Cardiology estabeleceu em 2005 um relatdrio de consenso, em
muito semelhante ao primeiro, embora mais restritivo para doen-
cas como a CMH e as sindromes do QT longo e de Marfan".
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Resumo

O progresso extraordindrio alcan¢ado pela Medicina Neonatal
permitiu a sobrevivéncia de muitos bebés com doencas graves
e como consequéncia o aumento de sobreviventes com seque-
las igualmente graves que condicionam o seu modo de vida e
o de suas familias. Contudo, a morte pode ocorrer no periodo
neonatal provocando um efeito devastador nos pais e familia.
Os profissionais da drea neonatal guiados pela experiéncia,
espiritualidade e conhecimento devem ajudar os pais perante a
morte do recém-nascido. Para cumprir esta finalidade devem
preparar-se tanto a nivel pré como p6s graduado. O role play
constitui uma ferramenta indispensavel na sua formacao.

Palavras chave: Luto, Neonatologia, fim de vida, pais, pro-
fissionais de satde, formacao.
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Bereavement in the neonatal period
Abstract

The extraordinary advance in Neonatal Medicine allowed the
survival of many newborns with severe diseases. As a conse-
quence an increased number of children live with severe hand-
icaps becoming a great burden to their families. Nevertheless
death does occur in neonatal period with a devastating effect
on parents. NICU health professionals with their knowledge,
spirituality and experience must help parents to overcome
these difficult times brought about by a neonatal death. To
achieve this objective they must learn to deal with neonatal
death and death in general both in pre and post graduate period
and role play is determinant in their learning process.

Key words: Bereavement, neonatal period, end of life, pa-
rents, health professionals, learning.
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A Neonatologia e o progresso da tecnologia.

O espantoso progresso técnico que se verifica na Medicina
Neonatal, permite hoje a sobrevivéncia de recém-nascidos

com extrema prematuridade, asfixia graves, doengas malfor-
mativas, metabdlicas e doencas neurodegenerativas do sistema
nervoso central e periférico. Como consequéncia, tem vindo a
aumentar o nimero de criancas, sobreviventes da alta tecno-
logia, com sequelas graves que terdo um longo percurso de
indmeras dificuldades para afirmar a sua qualidade humana.
Este € um fendmeno que se observa na generalidade das unida-
des de neonatologia podendo afirmar-se que a mundializacio
e o surgimento de novas tecnologias impde as sociedades a
l6gica do “tempo real” e o horizonte de curto prazo.’

O desenvolvimento da tecnociéncia cria, nos médicos € nas
equipas, um sentimento de poder que muitas vezes contraria o
espirito de E. Pellegrino e D. Tomasma que lembravam que o
objectivo dos médicos era curar quando possivel, cuidar sem-
pre, aliviando o sofrimento e reactivando a satide.” Deste
modo a morte neonatal é mais rara mas vai ocorrer em fases
mais tardias da vida destes recém nascidos.

Porém, existem sempre situacdes que nao podem ser contro-
ladas pela ciéncia e tecnologia médicas e a morte surge como
inevitdvel. Nessas ocasides, apesar da sua angustia, os Pais,
desde que devidamente informados, livres e competentes
podem ajudar o médico e a equipa a encontrar o rumo dos
cuidados. O objecto e a razdo da dignidade (do recém nas-
cido) s6 sdo possiveis através da solidariedade ontoldgica
com todos os membros da nossa espécie.’

Se assim se proceder, equipa hospitalar e pais, com a ajuda de
outras pessoas a designar, chegardo a conclusio que a tecnolo-
gia ndo € uma finalidade mas um meio no respeito pela pessoa
do recém nascido, na sua dignidade e finitude. Deste modo des-
cobrir-se-4 que a morte ndo é uma fatalidade, um insucesso
doloroso na vida profissional dos médicos e enfermeiros.

A morte como raridade nas Unidades de Cuidado
Intensivo Neonatal (UCIN).

Preparados para o sucesso cientifico e tecnolégico os médicos
perante a inevitabilidade da morte, vivem momentos dolo-
rosos e dificeis ndo apenas pelo seu fracasso iminente mas
pelo confronto com a vivéncia da sua prépria morte. Na tenta-
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tiva de evitar este confronto a ciéncia e a tecnologia permitem
adiar ou prolongar o processo de morrer com grande descon-
forto para o doente e graves perturbagdes na saide dos seus
Pais a médio e longo prazo. Num estudo que avaliou a capa-
cidade para identificar os resultados das actuacdes terap&u-
ticas na UCIN* constatou-se que tanto neonatologistas como
enfermeiras, concordaram que determinadas situagdes resul-
tantes da sua actuagdo, eram piores do que a morte. E nessa
avaliacdo, ndo diferiam dos Pais que foram também incluidos.
Os médicos t€m dificuldade em avaliar as graves alteracdes
emocionais e financeiras impostas as familias como conse-
quéncia das atitudes herdicas no tratamento de bebés grave-
mente doentes ou no limiar da viabilidade® e a melhor pratica
serd aquela em que o médico se inclui na vida dos pais.*®

A morte vista pelos profissionais da UCIN e pelo Pais.

A morte de um bebé constitui uma experiéncia dramdtica e
traumatizante, sendo dificilmente aceite pelos médicos e
demais profissionais preparados para salvar vidas e afastar a
morte. Embora seja um tema de abordagem dificil e complexa,
a equipa deve ter uma atitude mais pacifica com a possibilidade
de morte do recém nascido, socorrendo-se de uma boa comuni-
cacdo com os Pais e familiares e das competéncias de outros
profissionais como psic6logos, psiquiatras e agentes espirituais.

E possivel modificar a atitude perante a morte, ndo a vislum-
brando como um fracasso pessoal ou da Medicina, mas como
uma etapa natural no processo de algumas doencas e de
alguns doentes. Esta nova atitude ird depender da cultura
pedagdgica, da cultura institucional, e da assumpg¢do que o
verdadeiro centro dos cuidados deve ser a pessoa (indepen-
dentemente da sua idade), e ndo a doenca.

A morte ¢ pensada como alternativa do ser ou do nada que
abona a morte dos nossos proximos. A minha morte ndo se
deu, por analogia, da morte dos outros; inscreve-se isso sim,
no medo que posso ter para 0 meu ser. Nao € o saber da morte
que define a ameacga, é na iminéncia da morte, no seu irredu-
tivel movimento de aproximacao, que originalmente consiste
a ameagca, que se profere e se articula, o “saber da morte”.’

A perda de uma crianga desencadeia um profundo sentimento
de luto em todos os pais e familiares bem como nas enfermei-
ras, médicos e outros profissionais. Estas situagdes consti-
tuem um desafio para a dificil tarefa de manter o equilibrio e
a perspectiva do que realmente tem valor, ajudando-os a cres-
cer como pessoas e como profissionais. Ensina-os a lidar com
a sua propria morte, as suas limitacdes e vulnerabilidades.®

O exercicio de reflexdo com os Pais, sobre a doenca, o doente,
o plano terapéutico, o progndstico, a comunica¢do honesta e
sem preconceitos, deve ser mais desenvolvido nas UCINSs,
sem o argumento de falta de tempo e da dificuldade de enten-
dimento pelos familiares.

Repercussao da morte perinatal/neonatal
sobre os profissionais e os pais.

A morte de um bebé constitui um trauma avassalador para os
Pais, e representa a perda do futuro, das suas esperangas e dos
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sonhos. Mas fere também os profissionais que dedica-
damente, dias a fio lutaram para melhorar a sua doenca,
ficando muito ligados a crianga e a familia, incorporando mui-
tas vezes o seu luto.

Os profissionais também geram expectativas quanto aos seus
doentes, na sua melhoria e alta sem sequelas, permitindo a
sensagdo de ter contribuido para o bem-estar da crianca, dos
seus Pais e da sociedade em geral. A perda destas expectativas
pode provocar sensagdes de impoténcia e derrota. Se nio tive-
rem apoio, podem chegar ao esgotamento (burnout), carac-
terizado pela desmotivagdo e perda de idealismo, fadiga, difi-
culdade em concentrar-se, ansiedade, depressdo, insénia,
irritabilidade que podem eventualmente, conduzir ao abuso de
tabaco, dlcool e drogas.

A primeira reaccio dos Pais a morte do bebé é de negagdo, de
raiva que pode ser dirigida contra os profissionais. Estas atitu-
des reflectem mais um mecanismo de defesa, reflexo do medo
e da confusdo, manifestagdes do seu desespero. Os profissionais
devem ser prudentes na abordagem destes momentos. Devem
aceitar estas manifestacdes e ndo as tomar no plano pessoal nem
ficar na defensiva, evitando considerar a familia como “ma”. Na
maioria dos casos elas traduzem a sua (dos Pais) sensacdo de
culpabilidade pela incapacidade de identificar e valorizar os sin-
tomas do seu bebé e a sua responsabilidade devido a qualquer
doenca hereditdria que tenha sido transmitida ao seu filho.

O bebé idealizado e o bebé real.

Na maior parte dos casos o bebé nasce quando surge um pro-
jecto de parentalidade. Portanto esse “nascimento” ocorre
mesmo antes da concepg¢do. Ao longo da gravidez, o bebé
torna-se especial.

E o foco da convergéncia e aspiracdes do casal. Para o bebé,
todos desejam “o melhor” e acima de tudo que seja bonito,
forte, saudavel e inteligente. Mas ao mesmo tempo, existe um
grande receio que o bebé possa ter problemas, ndo seja normal
e que possa ter algum problema grave. Se de facto ocorre algum
problema, surge uma situacio que leva a uma rotura das expe-
ctativas e a uma necessidade por parte do casal, de uma adap-
tacdo a uma realidade que acentua a distancia entre o filho idea-
lizado e o filho real. Desencadeia mecanismos de defesa
adaptativos, intensos que podem levar a mie a depressdo e
provocar dificuldades insuperdveis no casal. Comega aqui o
luto pelo filho ainda vivo mas precocemente perdido, havendo
por isso, necessidade de elaborar o controlo e mobilizacido da
intensa ansiedade e mecanismos defensivos. Cada elemento do
casal deve ter um “tempo” préprio para a aceitacao da realidade.

Os profissionais devem ajudar os Pais (a mae em particular) a
encontrar uma forma de se reaproximar da vida através do tra-
balho das emogdes, nas situagdes em que o luto pelo filho
comega antes da sua morte e paradoxalmente antes mesmo do
seu nascimento.’

A morte do bebé idealizado. Quando comeca o luto?

A morte de um bebé atinge ambos os pais naquilo que consi-
deram o seu mais forte apoio e significado de vida.
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Nos bebés que nascam com prematuridade extrema ou ano-
malias incompativeis com a vida e diagnosticadas ainda
durante a gravidez, os profissionais devem saber actuar com
sensibilidade tornando-se disponiveis para escutar os pais em
conjunto ou separado, facilitando o alivio do sofrimento e o
estabelecimento dos mecanismos adaptativos da perda. Nos
casos de anomalia fetal grave a mae tende a procurar o filho
perdido e a sua morte deixa os pais chocados pela perda do
seu bebé (maravilha) idealizado.

Devem os profissionais ter em ateng@o, as situacdes muito
complexas de morte intra parto ou neonatal imediata ocorri-
dos na sala de partos. Esses momentos traumaticos podem tor-
nar-se definitivos para a mie e o pai. E muito importante reco-
nhecer a ruptura do vinculo materno, a negagdo que afirmam
temporalmente, facilitando a sua reorganizagdo emocional
com sua presenca, disponibilidade e pelo tempo permitido aos
Pais para estar junto do seu bebé.

Apés o 6bito que ocorre na UCIN, ter em atengdo que os Pais
devem ser informados de forma empdtica, verdadeira e dispo-
nivel, respeitando o ritmo de cada familia para incorporar e
aceitar a ideia de morte do seu filho. Por vezes, a ansiedade
provocada pela desinformagdo € mais dolorosa do que a que é
provocada pela verdade."

Algumas UCINs tém uma abordagem dirigida para a suspen-
sdo do suporte de vida e instituicdo de cuidados de conforto.
Para muitos recém nascidos, a suspensdo dos tratamentos
agressivos e orientados para a cura improvavel ou prolon-
gamento de vida, pode ser considerado uma atitude ética e
médica aceitdvel. Tais limites para esses tratamentos devem
ser verbalizados pelos Pais, pela equipa ndo médica, pelos
médicos experientes e também pelos que estdo ainda em fase
de aprendizagem.'"

Devem os profissionais da UCIN envolver-se
no processo de luto?

A morte de uma crianca provoca um enorme impacto em
todos os que dela cuidaram nos ultimos tempos da sua vida.
Os profissionais de saide além de proporcionarem conforto e
dignidade para a crianga que vai morrer, devem estar cons-
cientes que a familia sofrerd de modo significativo no seu
futuro como sobreviventes dessa morte. A intensidade do
impacto pode diminuir com o tempo mas os efeitos de longo
prazo ndo sdo facilmente identificdveis e podem durar uma
vida inteira.

Quando alguém que amamos desaparece das nossas vidas €
como se perdéssemos também uma peca insubstituivel de nds
proprios. A aceitacdo gradual dessa perda € feita através do
luto, permitindo que o ente falecido se afaste das nossas vidas,
deixando um rasto de tristeza mas a0 mesmo tempo tempe-
rado pelas memdrias que ainda nos restam."”

Depois da morte do filho, os pais devem ser ajudados na pro-
cura de significado para as suas vidas, estimulando-os a viver
o dia a dia com intensidade, a serem mais compreensivos um
com o outro, a reconhecer a precariedade da vida, a tentar
serem melhores e se possivel ter fé."

Justo da Silva L — Luto em Neonatologia

Onde comeca e termina a responsabilidade
dos profissionais no processo de luto do Pais?

Apesar de todo o desenvolvimento tecnoldgico e cientifico
das Unidades de Cuidados Neonatais, a morte de bebés con-
tinuard a verificar-se . A organizagdo e planeamento dos
tratamentos e cuidados exigem uma intervencao global, que
passa pela compreensdo das diferentes dimensdes da pessoa
humana, nas suas vertentes fisiolégica, psicoldgica, social e
espiritual. Esta intervengdo global processa-se no ambito da
interdisciplinaridade e da complementaridade dos saberes e
da reflex@o ética e bioética.”” Como pessoas, os profissionais
de saude, terdo muitas vezes de tomar conta do sofrimento e
da morte do Outro (o recém nascido). Por isso, antes de falar
na morte dos outros, os profissionais devem reflectir na sua
prépria morte.

Guiados pelo conhecimento, experiéncia, e espiritualidade os
profissionais de saide podem ajudar os pais a estabelecer for-
tes ligacdes com os seus filhos em processo de morrer, de
modo a desfrutar plenamente, todos os momentos das suas
breves vidas."

A morte de um filho recém-nascido pode ser causa de
graves transtornos de saude fisica e emocional dos Pais.

A morte de uma crianga nio € apenas inapropriada no con-
texto da vida e a sua natureza tragica e intemporal é também
uma ameaga a fungdo da parentalidade. Os pais sentem-se
vitimizados pela perda do seu filho, perda dos seus sonhos e
esperancas, da sua auto estima porque se consideram falhados
na funcgfo de proteger o seu filho. Esta vitimizacdo é conhe-
cida como culpa de sobrevivéncia."”

Algumas familias preferem que a morte ocorra em casa mas
outras tém grandes dificuldades em enfrentar esse momento
preferindo recorrer ao hospital para a crianga morrer. A morte
de uma crianga provoca nos pais, um luto intenso, complexo e
duradouro. Além da raiva e depressao, a dinamica familiar pode
tornar-se disfuncional e conduzir a rotura da relacdo conjugal.
Os pais perdem o sentido das suas vidas e sdo tomados por sen-
timentos de revolta, raiva, depressdo e pela alteracido da tempo-
ralidade na morte onde eles por serem mais velhos seriam os
primeiros a morrer e nunca o seu filho acabado de nascer.
Também nesses momentos, os profissionais podem ajuda-los
através de informagao honesta e rigorosa, pelo apoio emocional
e pratico tendo em atencdo que os valores culturais, crengas e
tradigdes da familia, desempenham um papel importante no
modo como ela reage a doenga e morte das suas criangas.

Numa UCIN mais de 70% das mortes podem ser previsiveis,
por isso a equipa médica tem o dever de promover uma boa
comunicagdo em redor do tema de fim de vida com os Pais,
apoiando-os nesses momentos muito dificeis."

O luto dos pais pode ser intenso durante quatro anos, o que
demonstra tratar-se de um processo activo que decorre
durante um tempo, mais do que um periodo, apés o qual se
inicia a recuperacdo." Os pais cujo filho morre entre os seis e
18 meses apds o diagndstico, parecem melhor adaptados ao
luto do que aqueles cujo filho morre depois de 18 meses do
inicio da doenca."”
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Que competéncia devem ter os profissionais
da UCIN sobre a morte e luto?

Muitos médicos e profissionais de saide tém grande dificul-
dade em encarar os problemas de fim de vida e morte dos seus
doentes uma vez que sio obrigados a reconhecer o seu insu-
cesso enquanto técnicos preparados para salvar vidas ou adiar
a morte. Porém, com formacio e treino, acabam por descobrir
o que fazer para aliviar o desconforto e aperceberem-se dos
limites do suportavel.

O quadro actual de pratica médica guia-se pelo paternalismo
definido pelo principio hipocratico de fazer o bem pelo doente
(mesmo sem o seu consentimento) para o que € aceitdvel a omis-
sdo ou distor¢ao de informacdes relacionadas com o seu estado
de sadde. Todavia, o paternalismo médico anula um elemento
essencial na ética deontoldgica central da medicina — o respeito
pela Pessoa. E pois necessario purificar a influéncia paternalista
que tomou conta da tradi¢@o hipocratica. O nicleo da relagdo
médico/doente é o bem.” A formagdo do caricter € assim, um
valor central da vida moral dos profissionais de satde.

Através de programas de formagao devem os médicos adqui-
rir as seguintes competéncias®:

* Reflexao critica sobre o papel do médico na relagao com
o seu doente na sociedade contemporinea.

* Comunicag¢@o com o doente, familia e sociedade.
» Contexto sociocultural da doenca.
e Humanizacio dos cuidados de satde.

* Exposicdo a obras de literatura que promovam a reflexdo
sobre o exercicio da Medicina, o sofrimento e a morte.

Os profissionais da UCIN podem adquirir competéncias sobre
aforma de lidar com a morte e luto através de sessdes de ensino
— aprendizagem com recurso a técnica do role play, pouco uti-
lizada em Portugal mas constituindo um poderoso instrumento
pedagégico. E muito importante no ensino das competéncias
interpessoais e de comunicacdo em particular nas dreas com
elevado conteido emocional, na mudanca de percepcdes e no
desenvolvimento da empatia.” Esta técnica implica um orienta-
dor experiente que apresenta a natureza e os objectivos do exer-
cicio, define o ambiente e a situagdo. De seguida, escolhe os
elementos que irdo desempenhar os papeis correspondentes as
diferentes situacdes que serdo abordadas, dando-lhes tempo
para se prepararem. Para os elementos que ndo irfio actuar,
serdo distribuidas tarefas de observagdo sobre aspectos especi-
ficos da sessdo. A acg@o ird decorrer em tempo previamente
determinado. No final da sessdo, o orientador debate e explora
a experiéncia com os actores e observadores e realiza a sintese.

O role play deve ser utilizado com frequéncia, ndo apenas
com os estudantes mas também em todas as fases de aprendi-
zagem poés graduada na drea dos cuidados paliativos.
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Calendario de Eventos Nacionais e Internacionais

NOVEMBRO 2010

*4° Curso de Formacdo em Neuropediatria. Porto, 4/11/10
(secretariado.spnp @gmail.com)

*14 th Mediterranean Meeting on Noninvasive Ventilation.
Porto, 5-6/11/10 (skyros-congressos, tel. 226165450,
14niv @skyros-congressos.com, www.skyros-congressos.com)

e Pre-Congress IPOKRaTES Seminar to UENPS Congress:
Neonatal Neurology. Istambul, Turquia, 11-13/11/10
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax  +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info, www.uenps2010.o0rg)

*X Jornadas da Cardiologia Pediatrica. Lisboa, 12-13/11/10
(Cremilde Batista, tel. 219107046, cardped @tecnovisao.com)

*2nd Union of European Neonatal and Perinatal Societies
(UENPS) Congress “Global Neonatology and Perinatology”.
Istambul, Turquia, 15-17/11/10 (Ipokrates, tel. +496214106134,
fax +49621410680134, ipokrates @ mcon-mannheim.de,
www.ipokrates.info, www.uenps2010.org)

* 3° curso de Patologia Neuroldgica Pediatrica - Epilepsia e Doencas
do Movimento. Porto, 16-17/11/10 (neu.ped @hsjoao.min-saude.pt,
http://neuropediatria.no.sapo.pt)

* XVII Jornadas de Pediatria do HSM: Pediatria de Hoje — do
ADN a Clinica. Lisboa, 17-20/11/10 (Margarida Vales, mar-
garida.vales @hsm.min-saude.pt)

* Reunido Anual 2010 da Sociedade Portuguesa de Endocrinologia
e Diabetologia Pediatrica. Coimbra, 18-19//11/10 (www.spedp.pt)

* Reunido Multidisciplinar da Sociedade de Neurodesenvolvimento
da Sociedade Portuguesa de Pediatria. Almada, 19/11/10
(Patricia Pacheco, tel. 212736660, seccdc @hgo.min-saude.pt)

¢ 3* Reunido de Casos Clinicos da Sec¢io de Reumatologia — SPP.
Lisboa, 20/11/10 (ASIC, tel. 239484464, congressos@asic.pt,
www.asic.pt)

* I Reunido do Centro Materno Infantil do Norte e XXII Reunido
do Hospital de Crianca Maria Pia. Porto, 21-24/11/10
(secretariado @reuniao-cmin-hmp.co.cc, www.reuniao-cmin-hmp.co.cc)

* XVIII Jornadas de Pediatria de Leiria e Caldas da Rainha.
Caldas da Rainha, 25-26/11/10 (Servico de Pediatria do Hospital
de Santo André)

*1* Reunido de Spina Bifida: continuidade e sustentabilidade das
melhores praticas clinicas. Lisboa, 25-27/11/10 (Fatima Duarte, Paula
Lopes, tel. 213126873, neurologia.pediatrica@chlc.min-saude.pt)

¢ Curso Basico sobre Perturbacdes do Desenvolvimento
Infantil. Porto, 26-27/11/10 (Nasturtium, geral @nasturtium.com.pt,
www.nasturtium.com.pt/detalhes_f.php?id=76)

* 14" Congresso Portugués de Obesidade. Porto, 26-28/11/10
(Sociedade Portuguesa para o Estudo da Obesidade, tel. 213904065,
speo @sapo.pt, www.speo-obesidade.pt)

*Fetal & Neonatal Surgery. Veneza, Itdlia, 26-28/11/10
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

*Curso de Desenvolvimento da Crianca: Sinais de Alarme e
Patologias. Lisboa, 27/11/10 (ISEC, tel. 217541319, info@gadif.pt)

DEZEMBRO 2010

* Excellence in Paediatrics. Londres, Reino Unido, 2-4/12/10 (C&C Inter-
national Group of Companies, tel. +302106889130, fax +302106844777,
eip-info@candc-group.com, www.excellence-in-paediatrics.org/)

* XIIT Reunido da Seccio de Pediatria Ambulatéria da Sociedade
Portuguesa de Pediatria. Guimaraes, 4/12/10 (José Aleixo,
fax 289817582, spaspp @gmail.com)

*III Curso de Ventilacio Nao Invasiva Pedidtrica e Neonatal
no Doente Agudo. Amadora, 7-8/12/10 (UCIEP, Hospital
Prof. Dr. Fernando Fonseca, uciep.hff@gmail.com)

* VIII Encontro de Infecciologia Pediatrica: Staphylococcus aureus
meticilino-resistente adquirido na comunidade. Lisboa, 10/12/10
(infecciologia.hde @chlc.min-saude.pt)

* Hipertensao Arterial Pulmonar: Da Crianca ao Jovem Adulto. Porto,
10-11/12/10 (tel. 217817634, fax 217931095, delegacao-norte @spc.pt)

JANEIRO 2011

e XIV Reunido de Cuidados Intensivos Pediatricos. Lisboa,
13-14/1/11 (14reuniaocip @ gmail.com)

* VI Congresso de Neuropediatria - Neurologia Fetal e Neonatal.
Lisboa, 20-21/1/11 (Ana Rita Lopes, tel. 914156476, secretari-
ado.spnp@gmail.com)

e Curso Basico de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricao
Pediatrica. Lisboa, 20-22/1/11 (Maria José Ilharco,
congressos.gastro@mail.telepac.pt)

o III Curso de Simulacdo Avancada em Pediatria. Braga, 25/1/11
(miguelfonte @ gmail.com)

¢ 6° Curso de Infecciologia Pediatrica. Coimbra, 27-28/1/11 (ASIC,
tel. 239484464, congressos @asic.pt, www.asic.pt)

* VII Seminirio da Sociedade de Pediatria do Neurodesenvolvi-
mento. Porto, 28-29/1/11 (Joana Bessa/Joana Leal, seminarioneurode-
senvolvimento @ gmail.com)

*III Jornadas de Pediatria do Centro Hospitalar do Alto Ave:
Criancas hoje... Adultos amanha. Guimardes, 28-29/1/11
(pediatria@chaa.min-saude.pt)

FEVEREIRO 2011

* Drugs for Newborns: Clinical Pharmacology. Praga, Republica Checa,
2-4/2/11 (Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de,www.ipokrates.info)

*20° Encontro de Pediatria do Hospital Pediatrico. Coimbra,
17-18/2/11 (ASIC, tel. 239484464, congressos @asic.pt, www.asic.pt)

* First Global Congress for Consensus in Pediatrics and Child
Health (CIP). Paris, Franca, 17-20/2/11 (Paragon Conventions,
tel. +41225330948, fax +41225802953, cip@cipediatrics.org)

e Curso de Inverno 2011 da SPP. Beja, 18-20/2/11 (Maria Jilia Brito,
tel. 217574680, fax 217577617, secretariado @spp.pt)

* Congresso Internacional Intervencées Integrais II: Modelo Farma-
colégico, Educacional e Comportamental. Lisboa, 19-20/2/11 (Centro
ABA, Tel. 214839313, geral @centroaba.com, www.centroaba.com)

* Actualizacdes em Nefrologia Pediatrica: Colaboracio Interhos-
pitalar. Lisboa, 26/2/11 (Paula Belmonte e Pedro Mendes, pedne-
fro@gmail.com, www.fm.ul.pt/nucleofb))

* Hemodynamics of the newborn infant. Dubai, Emiratos Arabes Unidos,
Fevereiro/11 (Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

* Hemodynamics of the newborn infant. Bratislava, Eslovédquia,
Fevereiro/11 (Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

CVII
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MARCO 2011

Noticias

JUNHO 2011

* 6th World Congress on Pediatric Critical Care - PCC2011. Sydney,
Austrélia, 13-17/3/11 (PCC 2011 Congress Managers,
tel. +61292650700, fax +61292675443, pcc2011@arinex.com.au,
www.pcc2011.com)

2011 Neonatal Ultrasound Course. Florenga, Itdlia, 14-17/3/11 (AIM
Group, tel. +39055233881, fax +390552480246, www.aimgroup.eu,
ultrasound2011 @aimgroup.eu)

* 24" Reunido da Seccao de Gastrenterologia, Hepatologia e Nutricao
da SPP. Ofir, 17-18/3/11 (Muris Congressos, tel. 229476847,
fax 229476846, gastro2011-spp@muris.pt, www.muris.pt)

* O Adolescente com Doenca Crénica. Lisboa, 18-19/3/11 (AIDFM,
tel. 210008500, fax 210008501, aidfm@fm.ul.pt)

¢ IX Curso Basico de Doencas Hereditirias do Metabolismo. Coimbra,
21-23/3/11 (ASIC, sandra.fonseca@asic.pt, margarida.domingues @asic.pt)

*Course of Advances and Challenges in Neonatology 2011.
Lisboa, 24-26/3/11 (Mead Johnson Nutrition, tel. +914565300,
fax +914565566)

¢ 11th International Congress of the European Society of Magnetic Reso-
nance in Neuropediatrics (ESMRN). Amsterddo, Holanda, 24-26/3/11
(PAOG Course and Congress Organisation, tel. +310204448444,
fax +310204448445, paog @vumc.nl, www.esmrn2011.org/Home/)

 II Congresso Internacional CADIN “Da Infincia a Idade Adulta”.
Estoril, 24-27/3/11 (Tel. 214858241, 912540412, congressos @cadin.net,
www.cadin.net)

ABRIL 2011

* XV Seminario do Centro de Desenvolvimento Dr. Luis Borges.
Coimbra, 1-2/4/11 (ASIC, tel. 239482000, congressos@asic.pt,
www.asic.pt)

¢ Jornadas de Pediatria do Hospital da Luz: Novas Perspectivas
para Velhos Problemas. Lisboa, 7/4/11 (Teresa Moreira Pires,
tel. 217104400, tpires @hospitaldaluz.pt)

*I Conferencia de Actualizacion em Pediatria 2011. Asociacion
Latinoamericana de Pediatria (ALAPE). Panamd, 7-10/4/11
(Paragon Conventions, tel. +5078366074, fax +41225802953,
secretariat @alape-upconference.org)

*Common and Special Respiratory Disorders and
their Treatment. Porto, 14-16/4/11 (IPOKRaTES Head Office,
tel. +4906214106-134, fax +4906214106-80134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates. info)

*Preventing and Protecting Brain and Lung from
Injury. Roma, Italia, 18-20/4/11 (IPOKRaTES Head
Office, tel.  +496214106-134, fax  +496214106-80134,

ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

MAIO 2011

*2nd European on Pediatric and Neonatal Cardiac Intensive Care
Conference. Montreux, Suica, 4-7/5/11 (www.epncic.com)

*III Jornadas de Pediatria do Hospital de Reynaldo dos Santos.
Arruda dos Vinhos, 13/5/11 (Isabel Freitas, tel. 263285856,
916808572, jornadaspediatriahrs @ gmail.com)

* Advanced Course of Vaccinology (ADVAC 12). Annecy, Franga,
16-27/5/11 (www.advac.org/)

*XII Jornadas Nacionais de Infecciologia Pediatrica. Braga,
19-21/5/11 (em breve disponivel)

* XL Jornadas Nacionais de Neonatologia. Coimbra, 19-21/5/11
(secretariado a anunciar brevemente)

*Fetus as a Patient. Taormina, Itdlia, 26-28/5/11 (MCA Events,
tel. +390234934404 - ext. 206, fax +390234934397, mantero@mcaevents.org)

CVIII

*II Jornadas de Pediatria de Aveiro e Viseu. Aveiro, 2-4/6/11
(Intendis)

* Evidence-based Neonatology - today and tomorrow. Estocolmo,
Suécia, 2-5/6/11 (http://ebneo.org/wp/index.php/registration/)

*2nd Summer School of the European Society for Pediatric
Dermatology (ESPD). Grécia, 3-6/6/11 (Congress Organizing Bureau,
Erasmus Conferences Tours & Travel S.A., tel. +302107257693,
fax +302107257532, register @espdsummerschool2011.org)

* 29th Annual Meeting of the European Society for Paediatric Infectious
Diseases (ESPID). The Hague, Holanda, 7-11/6/11 (Kenes International,
tel. +41229080488, fax +41229069140, espid @kenes.com)

* 5th Europediatrics. Viena, Austria, 23-26/6/11 (C&C International,
Professional ~ Congress  Organiser, tel.  +302106889130,
fax +302106844777, europaediatrics2011 @candc-group.com)

* CIPP X: 10th International Congress on Pediatric Pulmonology.
Versailles, Franca, 25-27/6/11 (Anne F. Bidart, cipp @cipp-meeting.org)

* Nutrition and Gastroenterology. Jerusalém, Israel, Junho/l1
(Ipokrates, tel. +496214106134, fax  +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

e Care of very-low and extremely-low birthweight infants. Nenan,
China (Ipokrates, tel. +496214106134, fax +49621410680134,
ipokrates @mcon-mannheim.de, www.ipokrates.info)

*IX Seminario de Neonatologia — Servico de Neonatologia
do Hospital de Sao Joao, EPE. Porto, 31/6-1/7/11 (tel. 225512100 —
ext. 1418, aurora@med.up.pt)

* XVIII Reunido do Anuario do Hospital de Dona Estefania. 29/6/11
(secretariado a anunciar brevemente)

* Congresso da Area de Pediatria Médica do Hospital Dona

Estefania, CHLC. Lisboa, 30/6-2/7/11 (Muris Congressos,
tel. 229476847, congressoapm2011 @muris.pt)

SETEMBRO 2011

* Hands-on course: Pediatric Endoscopy. Braga, 8/9/11

(henedinaantunes @ gmail.com)

OUTUBRO 2011

* 12° Congresso Nacional de Pediatria. Albufeira, 6-8/10/11 (secreta-
riado a anunciar brevemente)

*52nd Annual Meeting of the European Society for Paediatric
Research (ESPR). Reino Unido, 14-17/10/11 (Kenes International,
tel. +41229080488, fax +41229069140, espr2011 @kenes.com)

NOVEMBRO 2011

* Encontro da Seccao de Pneumologia Pediatrica da SPP. Coimbra,
10-11/11/11 (secretariado a anunciar brevemente)

* 7th World Congress of the World Society for Pediatric Infectious
Diseases. Melbourne, Austrdlia, 16-19/11/11 (Kenes International,
tel. +41229080488, fax +41229069140, reg_wspid11 @kenes.com)

* XVIII Jornadas de Pediatria. Lisboa, 23-26/11/11 (Margarida Vales,
tel. 217805202, fax 217805623)

*22th European Society of Paediatric and Neonatal Intensive
Care (ESPNIC) Medicine and Nursing. Hannover, Alemanha
(Kenes International, tel. +41229080488, fax +41229069140,
espnic @kenes.com)
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DEZEMBRO 2012

¢ Excellence in Paediatrics International Conference. Istambul,
Turquia, 1-3/12/11 (C&C International Group of Companies,
tel. +302106889130, fax +302106844777, eip-reg@candc-group.com,
www.excellence-in-paediatrics.org)

MARCO 2012

¢ International Conference on Nutrition and Growth. Paris, Franca,
1-3/3/12 (Kenes International, tel. +41229080488, fax +41229069140,
nutrition-growth @kenes.com)

Cursos de Formacao Continua em Pediatria

¢ Cuidados para o neurodesenvolvimento do bebe pretermo. Organizado
pelo Gabinete de Estudos P6s-Graduados da Faculdade de Ciéncias
Médicas da UNL. Lisboa, 22/10/2010 a 10/12/2010 (GEPG, FCM,
tel. 218803066, fax 218803068, gepg @fcm.unl.pt, www.fcm.unl.pt/gepg)

¢ P6s-Graduacio em Enfermagem Cuidados Intensivos Neonatais -
3" Edicao. Organizado pela Cooperativa de Ensino Superior,
Politécnico e Universitario (CESPU). Vila Nova de Famalicao,
Outubro de 2010 a Outubro de 2011 (CESPU, tel. 224157174,
fax 224157102, info@informaco.cespu.pt)

* Neurodesenvolvimento em Pediatria: do Diagndstico a Intervencio.
Organizado pelo Instituto de Ciéncias da Satde da Universidade Catdlica
Portuguesa e a Clinica Geragdes. Lisboa, 21/1/2011 a 19/11/2011
(tel. 217214147, saude @ics.lisboa.ucp.pt, www.ics.lisboa.ucp.pt)

Noticias

Bolsas e Prémios

* Bolsa Pierre-Fabre da SPP. Atribuida pela Sociedade Portuguesa de
Pediatria - Trabalhos apresentados ou publicados no 2° semestre de
2010 (webmaster @spp.pt, Www.spp.pt)

* Bolsa S26 de Formacao/Investigacio para internos de pediatria.
Patrocina estagio num Servigo com mérito internacional, para o melhor
projecto cientifico e pessoal, de internos do 3°, 4° ou 5° anos do inter-
nato complementar de Pediatria (webmaster @spp.pt, www.spp.pt)

e Prémios S26 para Internos de Pediatria. Para os dois dos melhores
trabalhos cientificos, por internos de Pediatria, respectivamente nas
areas da Nutricdo / Infecciologia Pediatricas, ou de Pediatria Geral
(webmaster @spp.pt, Www.spp.pt)

*Bolsa S26 para Pediatras. Protocolo entre a SPP e a Pfizer,
A Sociedade Portuguesa de Pediatria (SPP) proporcionard, a partir
de 2010, patrocinio de estdgio numa Institui¢do estrangeira, a
médicos especialistas de pediatria de Hospitais Portugueses
(webmaster @spp.pt, Www.spp.pt)

Eventos da Sociedade Brasileira de Pediatria

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

*16° Congresso Brasileiro de Infectologia Pediatrica. Floriandpolis,
3-6/11/10

*20° Congresso Brasileiro de Perinatologia. Rio de Janeiro,
21-24/11/10

CIX
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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 restricio nao se aplica a notas de imprensa ou a resumos
publicados no ambito de reunides cientificas. Se houver publicag¢des
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/20080304112450125029.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, aceitacdo sem modificacoes ou
propor alteragdes de contetido ou de forma, condicionando a publicagdo
do artigo as mesmas. Os pareceres da equipa editorial e dos revisores sdao
comunicados ao(s) autor(es).

A propriedade editorial dos artigos publicados é¢ 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 compilagdes de textos para ensino, sem-
pre que sejam distribuidos gratuitamente pelos estudantes ou
disponibilizados em suporte informético de acesso livre, com
intuito de ensino ou formagao.

Apesar dos editores e dos revisores envidarem esfor¢os para assegurar a qua-
lidade técnica e cientifica dos manuscritos, a responsabilidade final do con-
tetddo € dos autores, aos quais pertence a propriedade intelectual dos artigos.

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

Contendo o resultado de investigac@o original, qualitativa ou quan-
titativa. O texto, organizado em introdu¢do, métodos, resultados,
discussdao (e eventualmente conclusido), nio 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. Publicacoes breves.

Contendo resultados preliminares ou achados novos. O texto, orga-
nizado em introdu¢@o, métodos, resultados, discussdo e conclusio,

2.3.

24.

2.5.

2.6.

2.7.

2.8.

NORMAS DE PUBLICACAO

nao deve exceder 1500 palavras, excluindo referéncias e ilustra-
¢des, com um maximo de duas ilustragdes 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 descricio 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 introdugdo, relato
dos casos e discussdo (eventualmente conclusao).

Séries de casos (Casuisticas).

Contendo a descri¢do de séries de casos, numa perspectiva de refle-
xa0 sobre uma experiéncia particular de diagndstico, tratamento ou
progndstico. O texto, incluindo uma breve introduc@o, a descri¢ao dos
casos, a discussdo sucinta contendo uma concluséo, nao deve exceder
2200 palavras, excluindo referéncias e ilustracdes. O texto deve estar
organizado em introdugio, métodos, resultados e discussao (eventual-
mente conclusido), com um méaximo de trés ilustragdes 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 é 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 Secgdes
da SPP ou sociedades afins & SPP deverd ser feita pelos respectivos
presidentes, ou seus representantes. A autoria serd atribuida a Sec¢ao
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 elaborac@o,
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 nao € 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 Educacio Médica.

Artigos de revisdo ou opinido sobre a formagdo médica continua,
geral ou peditrica, dirigidos a profissionais de saide que se dedi-
cam a criangas e adolescentes, particularmente a responsaveis pela
formag@o pré e pds-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 ilustracdes, 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 caracter geral ou pediatrico. Este tipo de artigo pode ser subme-
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tido sem a solicitacdo prévia dos editores. O texto nio deve exceder
2400 palavras, excluindo referéncias e ilustra¢des, incluir um maxi-
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 ilustracdes, incluir um méximo de trés ilus-
tragdes 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 ndo deve exceder 600 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tracdes, e incluir no maximo duas ilustracdes e até seis referéncias
bibliograficas, incluindo a referéncia bibliogrifica completa do
objecto da revisdo. Estes artigos ndo devem conter resumos.

2.11. Artigos de opinido.

Incidem em comentdrios, ensaios filos6ficos, andlises criticas ou
enunciados de posi¢do, acerca de tpicos de interesse nas dreas da
Pediatria e Satde Infantil, politicas de satide e educagdo médica. O
texto ndo deve exceder 900 palavras, excluindo referéncias e ilus-
tracdes, e incluir no maximo uma ilustracao 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 observagao clinica ou
investigacdo original que ndo justifiquem publicacdo mais extensa.

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

3. Submissao de Manuscritos.

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

A carta de apresentagdo deve incluir a seguinte informacao:
1) Titulo completo do manuscrito;

2) Nomes dos autores com especificacdo do contributo de cada um
para o manuscrito; justificagdo 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) Explicitacdo 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 apresentacao assinada por todos os autores.

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

Se nao 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 T
1750-018 Lisboa, PORTUGAL

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

Formatacio dos Manuscritos.

A formatagdo dos artigos submetidos para publicagdo deve seguir os
URMSBIJ - 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 espacos, com letra de
dimensao 12, e justificado a esquerda.

Aconselha-se a utilizacao dos formatos de letra Times, Times New Roman,
Courier, Helvética ou Arial; para caracteres especiais, aconselha-se a uti-
liza¢@o 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-
cagio do manuscrito.

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

A publicacao de citagdes, quadros ou ilustragdes cuja origem esteja sujeita
a direitos de autor, estd dependente da citagdo completa da fonte e/ou da
autorizacdo 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 apresentacao
de outras unidades nao pertencentes ao SI.

Abreviaturas - Devem evitar-se acronimos e abreviaturas no titulo e nos
resumos. Quando for necessdria a sua utilizacao, 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 acrénimos 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 mintscula, 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 o 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 revisao. Se essa referéncia for importante para a compreen-
sao do manuscrito, deve ser feita em termos de caracterizagio genérica do
nivel de diferenciacdo e local geografico da instituicao (ex®: “hospital uni-
versitario de nivel III” ou “centro de saide 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-
¢des, 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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4.1.

4.2
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6 - Ilustracoes:

6.1 - Quadros;

6.2

- Figuras.

Pagina de Identificacao.

Na primeira pagina do manuscrito devem constar:

4.1.1.

4.1.2.

4.1.3.

4.1.4.

4.1.5.

4.1.6.

4.1.7.

4.1.8.

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 méximo 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
titulo; 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:

— Concepgao e desenho do estudo, ou obtengio
dos dados, ou andlise e interpretagdo 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 s, 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) Preparagdo do manuscrito.

(f) Pesquisa bibliogrifica.

(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 endereco postal e telefone, fax ou e-mail;

Os Agradecimentos, mencionando colaboradores que nao
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.

Declaragdo de Conflito de Interesses entre os autores e
alguma eventual institui¢cdo ou empresa comercial ligada de
alguma forma ao ambito 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 manus-
crito e inglés, ndo ultrapassando os limites indicados na

Normas de Publicagcdo

especificagdo 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,
publicacdes breves e revisdes quantitativas devem
ser estruturados (introducdo, 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 introdu¢@o, relato do(s) caso(s),
discussdo (incluindo a conclusao); a conclusao
deve destacar os aspectos que justificam a publica-
¢do do caso ou serie de casos.

4.2.1.3. Os resumos de manuscritos referentes a revisdes nao
sistemdticas e artigos de opinifo nio séo estruturados
segundo as seccoes referidas na alinea anterior.

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

4.2.2.

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-
ros superiores a quinze sao 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.

Introducio - Deve conter essencialmente os argumentos
cientificos que fundamentam a realizag¢@o do estudo e justi-
ficam os objectivos. Pode concluir com o enunciado dos
objectivos do estudo. Esta seccdo deve apenas conter as
referéncias bibliograficas indispenséveis para o fundamento
e os objectivos do estudo.

Objectivos - Os objectivos do estudo podem ser apresenta-
dos no final da Introdug¢@o ou em sec¢ao 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”, “Populacio e Métodos”, ou simples-
mente “Metodologia”. Nesta sec¢ido devem descrever-se:

4.3.3.1. A amostra ou a populag¢do em estudo (especificando
a sua defini¢do e forma de identificagdo, recruta-
mento ou seleccdo);

4.3.3.2. Alocalizac@o do estudo no tempo € 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 reproducio dos
resultados apresentados. Sempre que possivel deve
ser quantificada a imprecisdo das estimativas apre-
sentadas, designadamente através da apresentacao
de intervalos de confianca. Deve evitar-se uma uti-
lizagdo excessiva de testes de hipdteses, com o uso
de valores de p, que ndao fornecem informacao
quantitativa importante. Deve ser mencionado o
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software utilizado na andlise dos dados, referindo o
seu fabricante e, se considerado necessdrio, 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 investigagio foi realizada, de acordo com
a Declaracdo de Helsinquia da Associacdo Médica
Mundial . Nesta sec¢do deve ser mencionada esta
aprovacdo e a obtencdo de consentimento infor-
mado, se aplicdvel.

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

4.3.5. Discussao - Na discussdo ndo deve ser repetida detalhada-
mente a informag@o fornecida na sec¢do de Resultados. A
discussdo deve incidir nas limitagdes 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. Conclusiao — 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.

Tlustracoes.

As Tlustragdes 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-
racdo 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 célculo 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 explicagio sucinta
do contetido, que chame a atengao 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-
tragdo.

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

0 1

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

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

Nos grificos, 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.
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Quando digitalizadas, as legendas, simbolos, setas ou letras devem
ser inseridas no ficheiro da imagem das fotografias ou ilustra¢oes
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 autoriza¢do do doente ou do seu responsavel
legal, permitindo a sua publicagdo, devendo ter os olhos tapados ou
desfocados digitalmente, de modo a impedir a sua identificag@o,
desde que isso ndo desvirtue a inten¢do da apresentacdo da imagem.

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

A resoluc@o 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 deverao 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 podera
atrasar a data de publicacdo até haver disponibilidade editorial.

Na primeira submissdo do manuscrito nao 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 aceita¢do do manuscrito, serdo solicitadas as Ilustragdes
nos formatos mais adequados para a sua reprodugio 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 >77).

Nio deve ser utilizado software para numeracao automdtica das
referéncias.

Deve evitar-se a citagdo de referéncias secunddrias (textos que
fazem referéncia as publica¢des 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 URMSBJ — ICMIE, 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 referencia¢ao:

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 publicacdo 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 t€m 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

CX1II



Acta Pediatr Port 2010:41(6):CX-XV

CXIV

4.5.2.

4.5.3.

4.54.

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
artigo (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:S93-9.

ES5 - Tor M, Turker H. International approaches to the pres-
cription 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 itédlico e iniciais
maitdsculas. Edi¢cdo. Cidade: nome da casa editora; ano de
publicag@o.

— 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¢ao. 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 editora
(se referido); ano de publicacdo. Niumero da primeira e
dltima péaginas.

— Christensen S, Oppacher F. An analysis of Koza’s compu-
tational effort statistic for genetic programming. In:

Normas de Publicagcdo

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 apds tentativa de ocultar a respec-
tiva identidade;

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

— autorizagdo dos colaboradores mencionados na sec¢@o de agra-
decimentos.

. Revisao de Manuscritos.

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

No momento da aceitagdo, 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 funcio das necessidades de publicacdo da APP. A
revisdo deve ser aprovada por todos os autores. Nesta fase aceitam-se ape-
nas modifica¢des 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 correcgdes.

O ndo respeito do prazo desobriga a APP a aceitar a revisdo pelos autores,
podendo a revisdo ser efectuada exclusivamente pelos servi¢os 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.
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e Em caso de pretender mudancga de morada deverd indicar-nos qual a antiga para que se
processe a actualizacdo da mesma.
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Scientific Programme

Including an exciting mix of lectures, round tables, symposia, “Professor meetings’, practical & interactive courses,
the Scientific Programme has been designed to stimulate collaborative research and exchange of national
experiences in fields that range from primary to secondary care, promote the need of harmonization of practices
across Europe and offer dynamic insights on the use of guidelines in paediatrics practice.

Topics include

« Advanced updating regarding common problems in
the practice of primary and secondary care

« Areas of increasing importance requiring an open
mind towards cooperation between paediatricians
and other specialists

« Major causes of death in children

Science and the humanities

Genetic and environmental determinants
Immigration and integration in Europe

Technology: opportunity and risks

Diversities and analogies in paediatric care in Europe

-

-

-

-

Book of Abstracts published as a supplement in Evidence Based Child Health: A Cochrane Review Journal.

Individual Membership

The 5th Europaediatrics 2011 in Vienna is the first to welcome individual members of EPA/UNEPSA. The individual
membership is offered at a privileged 50€ annual fee and encompasses a set of attractive benefits including
reduced reqgistration fees to Europaediatrics. Visit www.epa-unepsa.org for more information.

Important Date
Deadline for Late Registration.................. 15 June 2011
18 CME
credits
www.europaediatrics2011.org provided

contact us: europaediatrics2011@candc-group.com




HA UM LEITE QUE ACOMPANHA O
CRESCIMENTO DOS SEUS FILHOS.

Porqué um leite infantil?

Todos sobeynos que porm um deservolvimmento souadvel dos orioncos,
éﬁrﬂumrﬂdumdaﬂﬂrﬂucﬁuemiﬂnﬂuh‘rmt&gm sober que alimentos
contribuern verdodesomente pom esse equilibng O kite &, com certezn, Lm deles

Estdy presente desde que nascemos

0 lefte materno &, sem ddwvida, 0 melhor e mais completo As crioncos recebem
do leite moterno nutrientes fundamentals oo seu crescimento fisico e bom
desenvolvimento meantol

E depois da amamentacado?

0 que proounam o5 pals?

Gorontir gue estlio o dor oos seus fithos o que & melhor poaro eles. Nesto oftun,
05 consalhos do padiotro ossumem especiol importGncia

O que recomendam os
pediatras?

B0 dos pediotros recomendam gue o transiclo do leite moterno pom
0 leite de voco deve ser festo corm o quontidade de proteino ajustoda que
foclito o digestiio e o possogem o0 conswmo do leite de voca

E mais tarde?

to 005 pots A0S CrONCOS LM POUCO MOis crescidos, corm mais 02 3 anos.
B ossume que o gronde preccupoctio @ desenvolvarm uma boa
copacidode de concentrocio. rociodnio e Intel i

Mimosa ouvil 05 pats & os petiatros, @ tendo em conto o5 suas preocupaclies
£ 05 seus conselhos, de no Centro de Mutricto e Alimentoco Mimosa
(CHAITY Leites Infantis opstodos ds necessidodes dos criongos de 1 a 3 onos

e de mots de 3 anos

.-l'ﬁ.l

]

BEM ESPECIAL
crescimento

s A 3005
2 partic de 3 anos

Solucdo Mimosa 1-3

Teor ueﬂgrmelm mntermadio entre o do leite motemno e o do leite de woco.
com o objectivo de focilitor o tfo e, 0o mesmo tempo, preporor os
criancas poro o posterior tronsicto poro o lelte de voon

Oferece umo quantidode considentvel de proteina de alto volor bicltgico
[prokeings ogue contém todes os amincdodos essenciois) nutrente fundomsentol
pora o crescimento @ reparoctio de todas os estruturos do nosso corpo

Com teor de gorduro semelhonte oo lette gordo pora sotisfozer os necessidodes
de cresciments @ desenvolvimento desto falko etdrio

Companativamente a 1 copo de leite gordo (250 mi), 1 copo de IMimosa Bem
Especiol Crescimento 1 o 3 onos oferece mats vitominas e minerols
nomeadomente fenro, lodo, Zinco e selenio

Serm odicho de aoicones. o consumo destes dimentos promave o criactio
de boses pora uma olimentocto equilibroda haje e amonhd

Solucdo Mimosa 3+

Teor de proteing nonmol, 4 que o criancn desto Idode 6 estd apto o tomor lelte
S ojuste proteico

Gorduro equivalente oo leite meio gordo, urm nivel mMos odeguodo o esto idode

Mutrientes oustodos ds necessidodes espedficos oo idode, como os Vitominas,
irnportontes na compensoglio do desgaste da intensa octividode fisica. Cicio,
MECessOn0 pana o crescimento e desenvalvirmento normiol dos ossos e dentes
Ferro que contribul pona o desenvolvimento cognitiva nonrmol

Comporotivomente a 1 copo de leite melo—gordo (250 mill, 1 copo de Mimosa
Bern Especial Crescimentn 3+ anos oferece mals vitominos & minerals,
nomeadomente ferro e vitomings A, B, BS, B6. C D E. ndocing, foloto e dado
pantaténico

Sem odicho de agicones porgue os bons hdbitos dimentones devem comecar
desde cedo

WA

W

Mimos3

BEM ESPECIAL
crescimento

1 a3 anos

o
E porte de nds



Tonimer

-

N =

v
o

Agua do mar
enriquecida com
extractos de algas

Hidrata, descongestlona e reforca

E.n
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Rico em substancias de mfgeiﬁ

marinha, Tommer esta indicado
em situagdes de secura da
mucosa nasal / orofaringea,
associada a sensacao de ardor,
devido 4 poluicio, ao fumo, ao
ar condicionado, ao clima seco
e frio e &4 administragio de
determinadas terapéuticas.

grmoteca e

*

AR
Gel. Nasal Spray Hidratante
Hidratante da Mucosa Oral
Limita o evita a utilizacio Limita a utilizagdo de
de vasoconstritores farmacos

Na secura da mucosa Hidrata a mucosa oral
nasal mesmo |'|:'|'.|I'I'|I"-.-1F|i"|.'||'!"E l'ja Crianca Com tosse seca
de crostas e epistaxis associada ao decubito

INDICADO NA UTILIZA(;:E.CI FREQUENTE E PROLONGADA,
HIFOALERGENICO » CLINICA E MICROBIOLOGICAMENTE TESTADO

EETITUTO GANLSING
& Riporchs Rischimithe
CLLALITY HAS A ]
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Cedo nascer
cedo intervir

Aptamll

Prematuros

Uma Gama Completa



