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EDITORIAL

Estamos iniciando o 92 ano do Jornal Paranaense de Pediatria. Manter a periodicidade da publicacéo é
tarefa drdua e cansativa, mas muito gratificante, para a Pediatria Paranaense. Temos atingido nosso objeti-
V0, j& sdo 8 anos de trimestral e ininterrupta publicagéo.

Agradeco o apoio dos nossos colegas Pediatras e de todos os outros Profissionais de areas afins, pelos
artigos enviados.

Agora, neste nimero iniciamos uma nova etapa da Revista: um espaco para Jovens Pesquisadores. O
objetivo é semear e desenvolver o interesse pela pesquisa entre os Residentes de Pediatria e estudantes
interessados na especialidade. Espero que todos os Preceptores de Residéncia de Pediatria, Pediatras e
Professores abracem esta idéia para que juntos possamos desenvolvé-la.

Continuamos contando com a colaboragéo de todos no envio de artigos, criticas e sugestdes. Para que
em 2009 todos juntos comemoremos o 10° aniversario desta conceituada publicagao.

Boa leitura a todos!

Sérgio Antoniuk
Editor do JPP

Contato: antoniuk@uol.com.br



ARTIGO ORIGINAL

Sindrome de Cushing latrogénica na infancia - Relato de Caso.

latrogenic Cushing Syndrome in infancy - Case Report.

Juliana CR Rojas-Ramos(1), Lucianna PR Machado(2), Suzana Nesi-Fran¢a(3), Rosana Marques-Pereira(3), Romolo
Sandrini Neto(3), Margaret CS Boguszewski(3), Luiz de Lacerda Filho(4)

Unidade de Endocrinologia Pediatrica, Departamento de Pediatria, Hospital de Clinicas, Universidade Federal do

Parana, Curitiba, Parana, Brasil.

Resumo

(HHA) devido ao uso crénico de corticéides so rela-

cregdo do cortisol, retomado uma semana apos a

de sua via de administracéo.

Palavras-chave: Sindrome de Cushing -
latrogénica, corticéide tépico, cortisol, eixo .

hipotadlamo-hipéfise-adrenal.

. Abstract
Alteracoes do eixo hipotalamo-hipéfise-adrenal :

Alterations in the hypothalamus-pituitary-adrenal

* axis due to chronic use of corticosteroids are relatively
tivamente comuns. Ja o desenvolvimento de .
Sindrome de Cushing em criangas secundario ao uso
tépico de corticoides é mais raro. Relatamos o caso .
de uma lactente de 6 meses de idade com Sindrome -
de Cushing secundaria ao uso indevido de pomada .
de desoximetasona por 3 meses devido a uma pro- -
vavel dermatite amoniacal. O ganho de peso e 0 dé- .
ficit de crescimento, manifestagées iniciais do -
hipercortisolismo, eram evidentes na primeira avali-
acao. A paciente apresentava perda do ritmo de se- -
~ recoverd a week after the drug suspension.
suspensao do medicamento. Ao longo do acompa- -
nhamento, observou-se regressdo das caracteristi-
cas da Sindrome de Cushing e retomada do cresci- -
mento. Ao se prescrever qualquer medicacido que |
contenha corticéide, é fundamental que o paciente -
ou responsavel seja orientado quanto aos potenciais
efeitos adversos de tais medicagdes, independente -

common. However, the development of Cushing
Syndrome in children secondary to the topic use of
corticosteroids is rarer. We report a case of a six-
month-old infant with Cushing Syndrome secondary
to the unadvised use of a desoximetasone pomade
for 3 months because of a diaper dermatitis. The
weight gain and the growth arrest, both inicial
manifestations of hypercortisolism, were evident on
first evaluation. The patient presented with loss of the
diurnal rhythm of cortisol secretion, which was

Throughout the follow-up , it was possible to notice
the regression of the Cushing Syndrome features and
recovery of growth. Whenever prescribing any
medication which contains corticosteroids, it is
essential that the patient or responsible is informed
about its potencial adverse effects, regardless it's
route of administration.

Key words: latrogenic Cushing Syndrome, topic
corticosteroids, cortisol, hypothalamus-pituitary-
adrenal axis.
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Introducao

A Sindrome de Cushing foi descrita em 1895 por
Harvey Cushing' e se refere a qualquer apresenta-
¢ao clinica de excesso de glicocorticoide. As causas
de Sindrome de Cushing na infancia podem ser divi-
didas em causas ACTH-independentes, como os tu-
mores do cértex adrenal, a doenga nodular pigmentar
das adrenais e a Sindrome de McCune-Albright, e
causas ACTH-dependentes, como os adenomas
hipofisarios (Doenca de Cushing) e os tumores
ectopicos produtores de ACTH, estes raros na infan-
cia. A Sindrome de Cushing iatrogénica ou exégena
ocorre como resultado da administracdo de
glicocorticéides. Em adultos e criangas maiores de 7
anos de idade, a causa mais comum de Sindrome
de Cushing é a doenga de Cushing, enquanto que
em criangas menores predominam os tumores
adrenais?. O tumor do cortex adrenal é raro, com uma
prevaléncia de 0,5 casos/1.000.000, porém, nas re-
gides Sul e Sudeste do Brasil, ha uma incidéncia
aproximadamente 15 vezes maior®. Na Unidade de
Endocrinologia Pediatrica (UEP) do Hospital de Cli-
nicas da Universidade Federal do Parana, sédo diag-
nosticados 6 a 8 casos novos/ano, o que justifica a
realizagdo precoce de uma tomografia
computadorizada de abdome em criancas que se
apresentam com clinica de Sindrome de Cushing
procedentes desta regido.

Neste artigo relatamos um caso de Sindrome de
Cushing iatrogénica na infancia.

Relato de caso

Paciente de 6 meses e 15 dias de idade, sexo
feminino, cor branca, procedente da regido metro-
politana de Curitiba - Parana. Foi encaminhada para
atendimento devido a histéria de aumento excessivo
de peso a partir dos 3 meses de idade. A mae nega-
va aparecimento de pélos pubianos ou outros sinto-
mas, assim como uso de quaisquer medicamentos.
A paciente era previamente higida, filha tnica do ca-
sal. Os pais sao saudaveis, sendo que a mae apre-
senta sobrepeso (IMC = 28 Kg/m?). A paciente tem
dois meio-irmaos também saudaveis. Nao ha histé-
ria familiar para hipertensédo, neoplasias ou outras
doengas. A paciente nasceu de termo, com 3700g e
51 cm, sem intercorréncias no periodo neonatal.
Recebeu aleitamento materno exclusivo até o quinto
més de vida, seguido de introducao de dieta de tran-
sicdo adequadamente.

Ao exame fisico, apresentava-se em bom estado
geral, corada e hidratada, obesa. Os dados vitais
eram normais, porém com pressao arterial de 100 x
65 mmHg, limite superior da normalidade para idade
e estatura. Seu peso era de 9750 g (acima do 95°
percentil) e estatura de 65 cm (252 percentil). Apre-
sentava facies em lua-cheia, pletora facial, giba
dorsal, abdome e membros com acumulo de gordu-
ra, hiperemia em &rea de fraldas e lanugem em re-
gido frontal e dorsal, porém auséncia de estrias e
acne, e genitalia normal (figura 1). Os dados
antropomeétricos anteriores mostravam ganho exces-

sivo de peso associado a parada do crescimento,
mantendo a mesma estatura nos ultimos 3 meses
(figura 2).

Figura 1. Paciente com 6 meses de idade, no internamento.
Facies em lua-cheia, pletora facial e caracteristicas da
Sindrome de Cushing (obesidade, giba dorsal e lanugem).
GIFLE! BIATH T 3 WONTHE
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Figura 2. Grafico de peso e de altura da paciente, mos-
trando o excesso de ganho de peso associado a parada
de crescimento, seguida da recuperagdo da estatura e
manutengdo do peso apds suspensdo do corticdide.

A paciente foi internada para investigacado. Os exa-
mes mostraram cortisol sérico as 8 horas da manha
de 12,9 mcg/dL, as 16 horas de 18,9 mcg/dL e as 23
horas de 17,1 mcg/dL, configurando auséncia de rit-
mo circadiano. Ap6s supressao com dexametasona
(20 mcg/KQ), o cortisol sérico pela manha diminuiu
para 2,32 mcg/dL. ACTH sérico de 29,4 pg/mL (valor
de referéncia: 10-185 pg/mL). A tomografia



computadorizada de abdome foi normal.

Durante o internamento foi observado que a mae
aplicava pomada de desoximetasona na paciente
sobre a area de fraldas. A mae entao relatou que
aplicava esta medicacao na filha 3 a 4 vezes ao dia
ha 3 meses para tratamento de dermatite das fral-
das. Foi orientado suspender o uso da medicagéao
durante o internamento. Apés 1 semana, o cortisol
sérico era 12,5 mcg/dL as 8 horas e 3,29 mcg/dL as
23 horas, evidenciando normalizagcdo do ritmo
circadiano. A paciente recebeu alta hospitalar sem
uso de corticoide e com carta de urgéncia, com ori-
entagdo para entrar em contato com o servigo em
caso de infecgdo ou se sintomas de insuficiéncia
adrenal. Evoluiu sem intercorréncias, com regressao
das caracteristicas da Sindrome de Cushing, recu-
perando estatura e mantendo o peso (figuras 2 e 3).
Os niveis de cortisol sérico durante 0 acompanha-
mento ambulatorial foram normais.

Figura 3. Paciente apés 8 meses de seguimento, com de-
saparecimento das caracteristicas da Sindrome de
Cushing.

Comentarios

A aparéncia cushingoide classica nem sempre é
observada em criangas com Sindrome de Cushing.
Os sinais mais precoces e confiaveis de
hipercortisolismo na infancia sdo o ganho de peso e
a parada do crescimento*. Quanto ao ganho de peso,
em uma fase inicial da Sindrome de Cushing na cri-
anca, a obesidade é generalizada e nao centripeta.
O aparecimento da giba dorsal é sinal de
hipercortisolismo de longa data. Quanto ao cresci-
mento, pode ocorrer desde uma diminuigéo da velo-
cidade de crescimento até parada total do crescimen-
to. O excesso de glicocorticéide afeta o crescimento
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de varias formas: aumento da secregédo de
somatostatina pelo hipotalamo, down-regulation dos
receptores de hormédnio de crescimento e conseqlien-
te reducdo da sintese do fator de crescimento insuli-
na-simile (IGF-1, do inglés insulin-like growth factor)
e acao direta do cortisol sobre as epifises 6sseas
inibindo a proliferagao celular e a mineralizagao?.
Criancas com obesidade exdgena, ao contrario, apre-
sentam aumento da velocidade de crescimento pro-
vavelmente devido ao aumento dos niveis de IGF-1
e também devido ao hiperinsulinismo®. Assim, toda
crianga com excesso de peso e que ndo cresce ade-
quadamente deve ser investigada para Sindrome de
Cushing.

O diagndstico de Sindrome de Cushing na crian-
¢a pode ser dificil, principalmente quando pesquisado
numa fase relativamente precoce na histéria natural
da doenca. Primeiramente deve-se obter a confirma-
¢ao laboratorial de hipercortisolismo para entao se
investigar sua etiologia; a pressa na investigacao
pode levar a um erro diagnéstico, tratamento
inapropriado e iatrogenia.

Niveis séricos elevados de cortisol raramente sdo
vistos. Elevagdes sutis nas concentracdes de cortisol
no final da tarde e da noite sdo mais freqlientes do
que alteracdes nas concentracdes matinais. A perda
do ritmo de secrecdo de cortisol, caracterizada por
secrecao continua de cortisol ao longo do dia, geral-
mente é a alteracao laboratorial mais precoce?. Uma
Unica coleta a meia-noite, realizada enquanto o paci-
ente dorme, com concentragdo de cortisol sérico
maior que 1,8 mcg/dL chega a ter 100% de sensibili-
dade para o diagnéstico de Sindrome de Cushing®.

A coleta de urina para dosagem de cortisol urinario
livre € um exame nao-invasivo e muito utilizado como
triagem da Sindrome de Cushing. Os problemas re-
lacionados a medida do cortisol urinario livre séo
devidos a dificuldade de coleta, principalmente em
criangas menores, e a relatos de reagéo cruzada com
corticoides exégenos. Tém-se estabelecido um pon-
to de corte de 80-120 mcg/24h, com elevada sensi-
bilidade, porém baixa especificidade®. O fato de nos-
sa paciente ser uma lactente do sexo feminino e que
apresentava importante lesdo de pele em area de
fraldas impossibilitou a coleta de urina de 24 horas.

Os testes de supressdao com dexametasona po-
dem ser instrumentos Uteis no diagnéstico. Os pon-
tos de corte citados para a interpretagao do resulta-
do variam entre 3,6 — 7,2 mcg/dL, porém, para se
melhorar a sensibilidade do teste, sugere-se utilizar
niveis de 1,8 mcg/dL como limite®. Niveis séricos de
cortisol abaixo deste valor excluem Sindrome de
Cushing. Em nossa paciente, o valor de 2,32 mcg/dL
confirmou a Sindrome de Cushing.

O uso tépico de corticoides pode levar a supres-
sa0 do eixo HHA”#®. O valor de ACTH encontrado em
nossa paciente mostra que o eixo HHA ainda nao se
encontrava suprimido. Por esta raz&o, nao foi neces-
sdaria a administracdo de corticoides via oral para se
fazer uma retirada gradual. Porém, é de grande im-
portancia enfatizar aos pais a necessidade de conta-
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to com um servigo de emergéncia em caso de sinais
clinicos de insuficiéncia adrenal ou em caso de febre
ou inicio de infecgao.

Os corticoides sdo amplamente utilizados no tra-
tamento da asma. A disponibilidade de corticoides
inalatérios (Cl), que hoje é considerada a primeira
linha de tratamento de asma persistente em crian-
¢as, permitiu a redugdo do uso de corticoides
sistémicos. Embora a prevaléncia de efeitos
colaterais relacionados ao uso de Cl seja baixa em
comparagao com os corticoides sistémicos, o uso de
doses altas de Cl pode levar ao aparecimento de efei-
tos adversos, como supressao do eixo HHA, redu-
¢ao da velocidade de crescimento, reducao da den-
sidade mineral 6ssea, catarata e glaucoma, pele mais
fina e fragilidade capilar com tendéncia a apareci-
mento de hematomas®™".

Perry RJ et al. descrevem uma série de 9 pacien-
tes com idades entre 1 a 16 anos com uma varieda-
de de manifestacoes clinicas secundarias ao uso de
corticéides intranasais (betametasona,
beclometasona, budesonida e flunisolida). Quatro
criangas apresentavam Sindrome de Cushing'2. Exis-
te também a descrigdo de um caso de Sindrome de
Cushing em um paciente de 11 anos de idade porta-
dor de fibrose cistica apdés duas semanas de
budesonida inalatéria associada a itraconazol oral de-
vido a uma suspeita de aspergilose broncopulmonar
alérgica. O itraconazol, potente derivado azdlico, €
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ARTIGO ORIGINAL

Relato de caso: gemelar A com Hérnia Diafragmatica e sinais

genéticos menores. Quais os riscos para o gemelar B?

Case report: Twin a with Diaphragmatic Hernia and minor genetic stigmas.

What are the risks for twin B?

Cinthya Covessi Thom de Souza(1), Janaina Braun Torresani(1), Marizilda Martins(2)

Resumo

nascido A, feminino, apresentando hérnia
diafragmatica e sinais genéticos menores. Recém-
nascido B, masculino, sem intercorréncias. Com 36H,
o gemelar A evoluiu para 6bito. A necropsia encon-
traram-se sinais compativeis com Sindrome
Craniofrontonasal. Questiona-se quais 0s riscos pos-

ser realizada?

Palavras-chave:
Craniofrontonasal.

Hérnia diafragmatica,

Objetivos

Relatar caso de hérnia diafragmatica em gemelar
A associado a sinais genéticos menores. Como pro-
ceder a investigacdo do gemelar B?

Métodos

Revisao de prontuarios médicos dos envolvidos,
previamente aprovado pela diregcdo do Hospital de
Clinicas da Universidade Federal do Parana.

Reviséo bibliografica sobre o tema no site de bus-
ca www.pubmed.com com as palavras
craniofrontonasal syndrome e craniofrontonasal

. Abstract

Relato de caso de gestacao gemelar, com recém- .
" female, presenting with diaphragmatic hernia and
- minor genetic stigmas. Twin B, male, with no apparent
" alterations. With 36H, twin A died. At the necropsy
- were found signs compatible with Craniofrontonasal
" Syndrome. What are the potential risks for twin B and
- how should the investigation be conducted?

siveis para o gemelar B, e qual investigagdo deve

Case reporto of a twin pregnancy, with twin A,

Key words: Diafragmatic hernia,

- Craniofrontonasal syndrome.

dysplasia, com o achado de 47 artigos, sendo sele-
cionados 6 conforme descrito nas referéncias biblio-
graficas.

Introducao

A Sindrome Craniofrontonasal (SCFN), bastante
rara, caracteriza-se por hipertelorismo, assimetria
facial, excesso de pele, fenda nasal, nariz largo, pa-
lato ogival, sinostose craniana, telecanto e unhas
sulcadas, grossas e displasicas. Em geral ndo ha
alterag6es de desenvolvimento neuropsicomotor ou
intelectuais.
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Relato de caso

J.A.P.S, 27 anos, gesta Ill para Il encaminhada
ao Hospital de Clinicas da Universidade Federal do
Parana (HC-UFPR) para acompanhamento pré-na-
tal de gestagao gemelar com alteragcao morfolégica
em ecografia anterior.

Apresentava em histéria mérbida pregressa,
vitiligo sem tratamento atual. Em histéria mérbida
familiar relatava irma com disfuncéo tireoideana.

Antecedentes gineco-obstétricos: primeira gesta-
¢ao sem intercorréncias, resultou em feto feminino,
hoje com 12 anos, sem particularidades. Segunda
gestacdo sem intercorréncias, com feto feminino, hoje
com 7 anos, também sem particularidades. Ambas
gestacbes com parceiro anterior.

Admitida em enfermaria obstétrica, com idade
gestacional de 34 sem, com quadro de trabalho de
parto prematuro, submetida a tratamento inibitério
com resultado satisfatério.

Duas semanas apos, retorna com quadro de tra-
balho de parto prematuro, submetida a cirurgia
cesareana pelas condicoes fetais desfavoraveis.

Apresentava ecografia gestacional de 16 sema-
nas, demonstrando gestacdo gemelar, diamniética,
dicoribnica. Com 29 semanas, ecografia demonstra
gestacao gemelar, presenga de hérnia diafragmatica
em feto feminino. Nesta mesma data foi realizada
ecocardiografia fetal que revelou aumento de cama-
ras cardiacas direitas, ventriculo esquerdo com
fibroelastose e sinais de hipertensdo pulmonar em
feto feminino. Com 31 semanas, ecografia mostra
feto A com hérnia diafragmatica a esquerda, esto-
mago em cavidade toracica deslocando coragao para
direita.

Gemelar A, feminino, nasceu em mal estado ge-
ral, apneia, cianose central, freqliéncia cardiaca abai-
xo de 100 bpm. Procedida intubacao orotraqueal na
sala de parto com recuperacgao da cor, porém man-
tendo hipotonia e movimentos respiratérios irregula-
res. Apgar no primeiro minuto 2, no quinto minuto 5 e
no décimo minuto 6. Transferida, entdo, a UTI
neonatal.

Ao exame fisico apresentava palidez, acrocianose,
suturas justapostas, fontanela anterior com 2x2cm,
fontanela posterior com 0,5x0,5cm, assimetria de
cranio. Epicanto, microftalmia mais evidente a direi-
ta, implantagao baixa de orelhas, palato integro. T6-
rax assimeétrico, com murmurio vesicular audivel em
hemitérax direito com crepitantes de médias bolhas
difusos. Em hemitérax esquerdo presenca de ruidos
hidroaéreos.

No aparelho cardiaco, ictus em hemitérax direito,
com bulhas normofonéticas, ritmo regular, sem so-
pros audiveis.

Abdome escavado, flacido, sem visceromegalias,
ruidos hidroaéreos ausentes.

Genitélia feminina, sem alteragdes.

Tronco, coluna, membros e perineo sem particu-
laridades.

Submetida a ecocardiografia no segundo dia de
vida com insuficiéncia tricispide moderada, PSAP
47mmHg, camaras cardiacas direitas aumentadas,
boa fungéo cardiaca.

Apresentou piora progressiva do quadro respira-
torio evoluindo ao 6bito com 37 horas p6s nascimen-
to.

Gemelar B, masculino, nasceu em bom estado
geral, cianose periférica, choro forte apds estimulagéo
tatil. Apgar no primeiro minuto 9, no quinto minuto
10. Ao exame segmentar nao apresentava alteragoes.

Recebeu alta com a méae apés 2 dias, sem
intercorréncias no periodo.

Relatdrio de necropsia
Relatério referente ao gemelar A.
Achados macroscopicos primarios:
- Micrognatia;
- Ponte nasal achatada;

- Presenca de excesso de pele submandibular e
cervical alta;

- Fibroelastose subendocardica discreta;
- Implantag@o normal de orelhas;

- Hérnia diafragmatica a esquerda com presenca
de estbmago, porcoes do delgado e intestino grosso
em cavidade toracica;

- Hipoplasia pulmonar a esquerda;
- Membrana hialina;
- Hemorragia pulmonar;

- Leucomal@cia periventricular esquerda de lobo
frontal;

- Necrose laminar de lobo frontal esquerdo;

- Congestao intensa cerebral de veias superfici-
ais;
Discussao

A SCFN apresenta diversas caracteristicas encon-
tradas no gemelar A. Entre elas: ponte nasal achata-
da, excesso de pele e assimetria de cranio sédo as
mais evidentes.

A SCFN apresenta aspecto peculiar de transmis-
sao vertical, com alteragao génica ligada ao X, onde
0s membros do sexo feminino sao afetadas mais in-
tensamente que os do sexo masculino. Quando es-
ses desenvolvem a sindrome, o fazem de forma muito
menos intensa, com sinais discretos algumas vezes
nem referidos pela familia.

Assim como relatado, o gemelar A, do sexo femi-
nino apresenta diversos sinais genéticos, enquanto
o gemelar B, masculino, aparentemente nao demons-
trava alteracdes significativas.

A heranga ligada ao X foi confirmada com estudo
de mapeamento e o gene ephrin-B1 (EFNB1) foi iden-
tificado como causador da SCFN.



Nao ha relato de estudo genético nesse caso, nem
do gemelar A, nem de seus familiares.

Durante consulta de puericultura do gemelar B,
surgiu a questao do acompanhamento desse menor.
Inicialmente os dados de prontuario e segundo a in-
formacao materna, o gemelar A havia falecido por
fibroelastose endocardica.

Apos revisdo do prontuario e do laudo de
necropsia, chegou-se a hipétese de SCFN. Para ofe-
recer um melhor atendimento e avaliacdo completa
para o gemelar B, optou-se pela pesquisa bibliografi-
ca sobre o tema.

Entre os achados mais encontrados nos pacien-
tes acometidos do sexo masculino, tem-se o
hipertelorismo, alargamento nasal, estrabismo, alte-
racbes de clavicula e unhas grossas e displasicas.

Nao foi encontrada nenhuma dessas caracteris-
ticas no gemelar B, nem em sua mée. Entretanto,
pela suspeita aventada, acreditamos ser necessaria
a avaliacdo genética do mesmo para orientacio quan-
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to a constituicao de prole.
Conclusao

Apesar de nao haver confirmagao genética, o
gemelar A apresenta sinais sugestivos de Sindrome
craniofrontonasal. Se este realmente for o diagndsti-
€0, nos deparamos com um caso Unico de gestacao
gemelar, com fetos de sexos diferentes onde o feto
feminino foi acometido, enquanto o masculino nao
apresenta sinais, ou o faz de forma sutil.

A necessidade de estudo genético é imperiosa
nesse caso, mas a realidade em que vivemos nos
relega a exames simples, que somente detectam al-
teragbes cromossdmicas.

A importancia da necropsia ndo deve ser esque-
cida. A identificacao de padrées muitas vezes ditos
“coincidentes” por olhos menos experientes, nos pos-
sibilitou a hipétese de SCFN. E somente através de
exames post mortem que podemos encontrar a cau-
sa da grande maioria de mortes na faixa etaria
neonatal.
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ARTIGO DE REVISAO

Atualizacdo em Sindrome da Morte Subita do Lactente.

Review of Sudden Infant Death Syndrome.

Janaina Braun Torresani(1), Mitsuru Miyaki(2)

Resumo

A Sindrome da Morte Subita dos Lactentes -
(SMSL) é a maior causa de morte ap6s o periodo
neonatal. Sua causa ainda permanece desconheci- -
da, mas diversos fatores de risco ja foram estabele-
cidos, como a posigéao e local inadequado ao dormir -
e tabagismo materno. O uso de chupeta tem sido .
bastante discutido e apesar de ainda ser um topico -
. it's benefitial effect has been proven by several
- studies.

controverso, seu beneficio ja foi bem estabelecido.
Palavras-chave: Morte Subita.

Objetivos

Trazer os mais recentes conceitos sobre SMSL;
Ressaltar a importancia de orientar os pais sobre os
fatores de risco.

Métodos

Revisdo de 79 artigos listados no site Pubmed
(www.pubmed.gov) com as palavras Sudden Infant
Death Syndrome.

Introducao

A Sindrome da Morte Subita dos Lactentes
(SMSL) é definida como a morte de uma crianga
abaixo de um ano de idade, de forma inesperada e

. Abstract

Sudden Infant Death Syndrome (SIDS) is the
major cause of death after the neonatal period. The
causes and mechanisms are still unkown, but several
risk factors have been stated, such as inadequate
position and local of sleep and maternal smoking.
The use of pacifiers have cause inumerous
discussions and although is still a controversy topic,

Key words: Sudden Infant Death Syndrome.

inexplicavel apés um exame post-mortem detalha-
do, que inclui uma autépsia completa, investigacao
da cena de morte e revisdo do histérico médico.

E considerada hoje a maior causa de morte ap6s
o periodo neonatal e a terceira causa geral. Dados
norte-americanos mostram uma incidéncia de 0,6
casos para cada 1000 nascidos-vivos, enquanto que
o Canada apresenta 0,3 casos para cada 1000 nas-
cidos-vivos. No Brasil poucos estudos foram realiza-
dos, e os dados epidemioldgicos sdo de baixa quali-
dade. Entretanto, artigo de Passo Fundo, encontrou
uma incidéncia de 1,75 casos para cada 1000 nasci-
dos-vivos.

1. Médica Residente do segundo ano de Pediatria do Hospital de Clinicas da UFPR; 2. Professor e Chefe do Servigo de Neonatologia

do Hospital de Clinicas da UFPR.
JBT: Hospital de Clinicas. Rua General Carneiro, 181
e-mail: janaina_torresani@yahoo.com

80060-900

Curitiba-PR.



Fatores de Risco

Dentre os principais fatores de risco, encontra-
mos a faixa etaria, que pela propria definicdo varia
de 0 a 12 meses, mas que apresenta um pico entre
um e 4-5 meses.

1. A autora é médica residente do segundo ano
de Pediatria do Hospital de Clinicas da UFPR,;

2. O autor é Professor e Chefe do Servigo de
Neonatologia do Hospital de Clinicas da UFPR.

O sexo masculino é mais afetado, e os meses do
inverno apresentam uma maior prevaléncia, apesar
de ja haver uma maior paridade entre todos os me-
ses.

Maes jovens, com baixo nivel educacional e que
se encontram nas classes sociais D e E sdo mais
afetadas. Assim como aquelas sem pré-natal ou com
inicio tardio do pré-natal.

Prematuridade, retardo de crescimento intra-Ute-
ro e qualquer outra causa de ambiente intra-Utero
desfavoravel também aumentam o risco de SMSL.

O tabagismo materno, ou mesmo a exposi¢cao ma-
terna a fumacga do tabaco traz um risco relativo de
4,11.

Dormir

Um dos mais importantes fatores de risco relaci-
ona-se ao dormir. Em 1992-1994 foi langcada nos EUA
uma campanha chamada “Back to Sleep”, onde se
recomendava que as criangas dormissem em posi-
¢do nao prona. Nos anos que se seguiram a campa-
nha houve uma redugdo significativa na incidéncia
de SMSL, paralela a queda na prevaléncia de posi-
¢ao prona. A partir de 2002 a nova recomendacgao
sugere posi¢ao supina como a mais segura.

O medo de sufocamento, aspiragéo, cianose e
apnéia, que muitos utilizam para justificar a recomen-
dacdo e o uso de outras posicdes é inapropriado.
Varios estudos ja comprovaram a maior fregiiéncia
desses eventos na posicao prona.

Nao somente a posicédo, mas o local onde a cri-
anca é colocada para dormir também pode trazer ris-
cos. O uso de cadeiras, sofas, bercos inadequados
€ extremamente prejudicial, particularmente se as-
sociado a posigao prona.

Nos EUA um estudo revelou um risco relativo de
5,1 com o uso de colchdes macios e velhos e de 2,5
com travesseiros.

O co-leito, dormir na mesma cama que os pais, é
motivo de muita discussado. Alguns autores acredi-
tam que a proximidade com a mae, o estimulo cons-
tante e a facilidade da amamentagéo justificariam o
risco de asfixia acidental e SMSL. A recomendagéao
da AAP é que os lactentes sejam colocados para
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dormir em bergos proprios, mas no mesmo quarto
que seus pais.

Chupeta

Tépico de grande discussao, o uso da chupeta ja
€ hoje recomendado pela Alemanha e Holanda como
fator protetor para SMSL. A Sociedade Canadense
de Pediatria recomenda orientar os pais, auxiliando-
0s na escolha.

A AAP publicou recentemente uma meta-analise
revelando um efeito protetor da chupeta, com risco
relativo de 0,39.

Nao se sabe o motivo exato pelo qual a chupeta
protege essas criangas, mas acredita-se que reduza
o limiar de despertar, com melhor resposta a even-
tos ameacadores a vida. Outros acreditam que o
posicionamento anterior da lingua e o préprio
posicionamento da crianca, que raramente estara em
prona com o uso da chupeta, seriam os mecanis-
mos efetores.

E importante ressaltar que em nota recente a As-
sociagdo Americana de Odontologia relembra que a
sucg¢ao ndo nutritiva € normal em criangas até cinco
anos de idade, e que seus efeitos sao reversiveis
uma vez cessado 0 uso.

Varios profissionais temem o uso de chupeta pelo
risco de desmame precoce e “confusdo de bico”.
Estudos demonstraram gque néo ha interferéncia com
a amamentacao quando o inicio do uso da chupeta
se da apds o pleno estabelecimento do amamentar.

Etiologia

Estuda-se muito a etiologia da SMSL, sem, no
entanto, haver hoje em dia, hipétese confirmada.

Uma das teorias mais aceitas é o Risco Triplo.
Acredita-se que a interseccao de trés fatores resul-
taria na morte da crianga. O primeiro é “a crianga
vulneravel”. Por que determinadas criangas seriam
mais susceptiveis e outras ndo? Alteragbes genéti-
cas, como os polimorfismos, anatémicas e fisiolégi-
cas sao cogitadas.

O segundo fator seria “o periodo critico”. Essas
criangas encontram-se em processo de maturacéo,
sendo mais propensas a sindrome nesse periodo.

O terceiro fator sdo “os eventos estressores”. Ta-
bagismo materno, posicéo prona e outros fatores que
juntamente com os outros fatores resultariam na
SMSL.

Conclusao

Apesar de ndo termos definidas as causas da
sindrome, conhecemos diversos fatores de risco pas-
siveis de intervencao. E fundamental que continue-
MOos a pesquisar e proteger cada vez mais criangas.
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COMUNICACOES BREVES

Anafilaxia: Guia de Orientacao, Tratamento e Prevencao.

Anaphylaxis: A Guide for Prevention and Treatment.

Nelson Rosario

Reducao de risco

O risco de fatalidade por anafilaxia inicia-se com
a avaliagéo de co-morbidades como, por exemplo,
asma e doenca cardiovascular, evitar
desencadeantes comprovados, fornecer ao pacien-
te um plano para emergéncias, incluindo identifica-
¢ao da alergia (medalhas, braceletes, etc) e ensinar
a administragao de adrenalina.

Alguns desencadeantes devem ser evitados por
toda a vida, e as informagdes revistas periodicamente
aos pacientes, ou responsaveis pela sua atencao,
em casa e na escola, no caso de menores.

Tratamento Preventivo

1. Anafilaxia induzida por exercicios — Evitar ali-
mentagao até 4 horas antes do exercicio, mesmo
gue a reagao nao tenha relagdo com nenhum alimen-
to especifico.

2. Anafilaxia Idiopatica — Recomendada medica-
cao profilatica incluindo corticéide oral, anti-
histaminico H1 e H 2 ou antileucotrieno, isoladamen-
te ou associados.

3. Anafilaxia por insetos — Imunoterapia especifi-
ca para o veneno do inseto causador da reacao.

4. Outros — Estratégias de desensibilizagao para
liquido seminal, latex, antibiéticos b-lactamicos e aci-
do acetilsalicilico podem ser Gteis em casos
especificos.

Estratégias imunomoduladoras poderao no futu-
ro ser incorporadas a prevengao da anafilaxia, inclu-
indo o uso de proteinas recombinantes com substi-
tuicdo de aminoacidos em epitopos reduzindo a liga-
¢ao a IgE; anti— CD63 e anti- IgE sao outros exem-
plos de imunomoduradores em experimentagao para
reduzir risco de anafilaxia.

Plano de acao para o caso de recorréncia
da anafilaxia

Apesar das medidas para reduzir o risco de
recorréncia, a exposicao acidental ao agente
desencadeante pode levar novos episédios e certas
circunstancias, mais graves.

Adrenalina injetavel ou auto-injetavel deve estar
disponivel para o paciente e para quem cuida dele,
no caso de criangas.

A administracdo e auto inje¢cdo devem ser ensi-
nadas. Esclarecer sobre os efeitos colaterais comuns
com a adrenalina. Efeitos mais graves como arritmia
cardiaca, isquemia miocardica e edema pulmonar,
estdo relacionados a doses excessivas ou por via
endovenosa.

A aplicagao é intramuscular e as doses adequa-
das ao peso da crianca. Mesmo ap6s o uso da
adrenalina, o paciente deve ser removido para o hos-
pital mais préximo e permanecer em observagao por
12 — 24 horas para tratamento da reagéo bifasica ou
da anafilaxia prolongada.

Professor Titular de Pediatria, UFPR.
Rua Julia Wanderley, 657 80430-030
e-mail: nelson.rosario@ufpr.br

Curitiba-PR



Educacao em anafilaxia

Quem tem risco?

Qualquer pessoa, especialmente alérgicos a ali-
mentos como frutos do mar, amendoim e leite, e
ferroadas de insetos ou medicamentos.

Quando pode acontecer?

Em questao de minutos apds o contato com o
agente alergénico.

Como sabemos?

Sintomas como coceira, vermelhiddao no corpo,
urticaria, dificuldade para respirar, aperto na gargan-
ta, vémito e desmaio. Em geral, acontecem ao mes-
mo tempo.

Onde acontece?

Em qualquer lugar como em casa, escola, res-
taurante, automovel, clube, praticando esporte, pes-
caria, etc.

O que fazer?

Injetar adrenalina prontamente e procurar um hos-
pital. A reagdo pode ser leve ou pode ser fatal.

Por qué o acompanhamento é necessario?

Anafilaxia pode repetir e 0 agente desencadeante
deve ser confirmado e estratégias a longo prazo
implementadas.
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(Adaptado de Anaphylaxis = Killer Allergy Simons
FER. J Allergy Clin Immunol 2006; 117:367-77).

Todos os individuos com risco de anafilaxia de-
vem ser orientados para ndao depender de anti-
histaminicos para evitar a reagédo e carregar identifi-
cagao médica dos desencadeantes, de doencas as-
sociadas e do tratamento concomitante.

Educacao

A educagéo de pacientes, familiares e envolvidos
no seu cuidado ajuda a reduzir a apreensao e medo,
devolvendo a segurancga ao paciente.

A comunidade, incluindo médicos, deve receber
instru¢des sobre como reconhecer e tratar esta emer-
géncia.

Adrenalina deve estar disponivel em todos os ser-
vicos médicos e recomendavel em locais publicos
onde anafilaxia possa ocorrer.

O especialista em alergia tem papel fundamental
no diagnostico e tratamento e todos os individuos
com anafilaxia devem ser encaminhados para o
alergista para avaliar os riscos de reagdes, co-
morbidades e tratamentos concomitantes; individua-
lizar o tratamento para reduzir riscos de futuras rea-
¢oes, envolvendo medidas preventivas e de
educacéo.
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JOVEM PESQUISADOR

Intoxicacao por Nitroprussiato de Sodio - relato de caso.

Sodium Nitroprusside Intoxication - case report.

Janaina Braun Torresani(1), Ana Paula de Carvalho Nicolau(2), José Eduardo Carreiro(3)

Introducao

O nitroprussiato de sédio é bastante utilizado para
estados hipertensivos, tendo vantagens como o ini-
cio de acao rapido e meia-vida curta. Apesar disso,
apresenta efeitos toxicos potenciais, que devem ser
lembrados pelos profissionais que o utilizam. Reco-
nhecer imediatamente os efeitos toxicos, em especi-
al aintoxicagao por cianeto, e agir prontamente para
reverté-los é essencial para a sua utilizagao segura.

Objetivos

Descrevemos aqui um caso de intoxicacao por
cianeto em um lactente de trés meses, recebendo
nitroprussiato de sédio apds cirurgia de correcao de
coarctacao de aorta. Apresentamos também uma
revisao da literatura sobre o tema.

Métodos

Relato do caso e revisao da literatura no site de
busca www.pubmed.org.

Relato de caso

A.L.S., masculino, 3 meses. Admitido na UTI Ped
em pds-operatério imediato de corregdo de
coarctacdo de aorta e ligadura de canal arterial.
Gasometria da admisséo: pH7,33; pCO,42; pO,107;
Bic21,9; BE-3,3; S§0,97,5; Na132; K3,7; Lact0,4;
Hb12,9; Ht39,7; metHb1,4%.

Duas horas apds a admissao, o lactente apresen-

tou hipertensao arterial e taquicardia, sendo iniciado
nitroprussiato de sédio em dose de 0,5mcg/kg/min.
Durante sua infusdo, o mesmo manteve-se
hipertenso, com aumento da dose até 4mcg/kg/min.

Apds 24 horas de infuséo o lactente apresentou-
se com cor acinzentada, leito ungueal cianético,
mucosas coradas, pulsos palpaveis, saturacdo am-
biente 97%, PA 84 x 37 mmHg. Neste momento foi
coletada gasometria arterial que demonstrou: pH7,42;
pCO,17,8; p0O,101; Bic 11,3; BE-11,6; SO,96,9;
Na127; K4,3; Lact11,1; Bil2,9; metHb5%, Hb9,1;
Ht28,9.

Imediatamente a droga foi suspensa, colocado em
02 a 100%, e realizada transfusao sangiinea de 10
ml/kg. Iniciado o propranolol para controle da pres-
sao arterial, substituindo o nitroprussiato.

Uma hora apés, nova gasometria: pH7,53;
pCO,14,9;p0,237, Bic12,5; B -8,6; SO,98,8; Na131;
K4,0; Lact 8,6; Bil 3,0; metHb 5%; Hb 9,3; Ht 28,7.

Trés horas apos, apresentava-se estavel, rece-
bendo transfusdo, com melhora da palidez
acinzentada de membros. Em O,100%, satO,98%,
FC138bpm. Nova gasometria: pH7,53; pCO,21,7;
p0,286; Bic18,4; BE-2,7; SO,94,2; Na137; K4,3;
Lact2,5; Bil4,5; metHb2,6%; Hb10,6; Ht32,8.

Apresentou melhora clinica importante, com nova
gasometria apoés 24h: pH7,52; pCO, 27; pO,244;
Bic22,1; BEO,6; SO,99,4%; Na130; K4,2; Lact0,8;
Bil0; metHb0,7%; Hb12,9; Ht39,7.
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Discussao

O nitroprussiato de sédio € amplamente utilizado
como vasodilatador periférico. Atua através de uma
molécula de éxido nitrico, com dilatagao arterial e
venosa. Ainda possui cinco moléculas de cianeto, li-
beradas lentamente, sendo que o organismo, com
mecanismos de detoxicagao, elimina-os antes da
agressao celular.

Entretanto, pacientes desnutridos ou aqueles que
estao recebendo infusdes rapidas de nitroprussiato
de sddio podem nao conseguir eliminar o cianeto
rapido o suficiente para evitar seus efeitos tdxicos.

Existem diversos mecanismos pelos quais o
cianeto atua, causando intoxicac¢do. A via mais im-
portante, é a incapacidade causada a célula de utili-
zar oxigénio no seu metabolismo, levando a asfixia
celular. As células sao forcadas a utilizar o metabo-
lismo anaerébio, produzindo menos energia, levan-
do a disfuncéo celular e morte.

As manifestagdes iniciais da intoxicagao por
cianeto resultam da tentativa dos sistemas neurol6-
gico, cardiaco e respiratério em reverter a hipdxia
tecidual. Hipertensao, taquicardia, hiperventilagdo e
irritabilidade sdo comuns. Sintomas mais tardios in-
cluem coma, convulsdes, choque hemodinamico e
PCR.

O metabolismo anaerdbio leva a um aumento no
lactato plasmatico, um dos sinais da intoxicacdo agu-
da por cianeto. Seus valores excedem 8mmol/l, sen-
do o normal de 0,5 a 2,2mmol/l. Nosso paciente atin-
giu nivel de até 11mmol/l. Baseado na relagao direta
entre o nivel plasmatico de lactato e indices clinicos
de toxicidade por cianeto, sugere-se a concentragdo
sérica do mesmo como marcador da severidade e
da evolugao do quadro.
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O mesmo processo é responsavel pela acidose
metabdlica, com um bicarbonato plasmatico
inferior a 22 mmol/I.

Tratamento

O tratamento envolve remover a exposicao do pa-
ciente, suporte e aplicagao de antidotos.

O tratamento de suporte envolve oxigénio a 100%,
apesar de a intoxicagao envolver utilizagéo deficita-
ria e ndo sua indisponibilidade.

Diversos antidotos estao disponiveis. O Amil nitrito
€ administrado via inalatéria para a formagao de
metemoglobina antes da administragcao de outros dois
produtos. Os nitritos reduzem a concentragao sérica
de cianeto ao formar metemoglobina, a qual o cianeto
se liga, com maior afinidade do que as enzimas
oxidativas. O tiossulfato sédico proporciona transfor-
magao do cianeto a uma substancia menos téxica,
tiocianeto.

A ligacao de hidroxicobalamina com cianeto for-
ma cianocobalamina (vit B12) com remocéao da
toxicidade.

A detoxicagao ocorre quando o cianeto e a
metemoglobina se combinam no figado, para formar
cianometemoglobina, uma molécula segura, mas que
nao carrea oxigénio. O cianeto tem alta afinidade pela
metemoglobina, que corresponde a 1% a 2% do to-
tal de hemoglobina.

Conclusao

Com o caso, demonstra-se a importancia de co-
nhecer os efeitos toxicos das medicagdes utilizadas
e seus tratamentos. Relatamos um caso de intoxica-
cado por cianeto, pela infusdo volumosa de
nitroprussiato de sédio em um lactente desnutrido, e
0 seu manejo com resultados satisfatérios.
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Introducao

Crise epiléptica pode ser definida como uma ati-
vidade cerebral anormal, sincrénica, esporadica e,
na maioria das vezes, autolimitada’. Aincidéncia em
criancas e adolescentes, na populacao é de aproxi-
madamente 150.000 novas crises por ano?. Crise ndo
provocada é quando ha auséncia de fatores
precipitantes como febre, in