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MÓDULO 8 - Pediatria do Internamento de Medicina e Subespecialidades - Coordenação Maria Helena Estêvão

No ano da abertura do novo Hospital Pediátrico de Coimbra, iniciamos também um novo modelo de formação, com o 
1º Curso de Formação para Internos: 2011-2012. Trata-se de um evento com sessões clínicas teóricas e teórico-práticas, 
com apresentação e discussão de temas gerais de pediatria médica e cirúrgica e com avaliação de conhecimentos. 
O objectivo é proporcionar formação pediátrica geral, coordenada e sequenciada, conjugando a experiência dos 
formadores e a juventude dos formandos.
O público-alvo são internos de programas de formação específica e internos do ano comum.
Desenvolver-se-á ao longo de dois anos, dividido em 9 módulos. Cada módulo é composto por 8 sessões, 
com duração de 1 hora e 30 minutos cada, o que corresponde a um período de formação total de 108 horas.

Pretende-se, com a compilação de todas as sessões  em formato digital, e - book, obter uma forma atraente 
de divulgar os conteúdos, para melhor memorização.

Deixamos um agradecimento especial a todos os coordenadores e formadores, ao secretariado e aos 
formandos, a quem desejamos que este bloco de ensino, para eles desenhado, se converta em momentos 
de proveitosa aprendizagem. 

Entidade Organizadora

Direcção do Internato Médico
Comissão de Internos
Centro de Investigação e Formação Clínica
Hospital Pediátrico de Coimbra

Comissão Organizadora e Científica

Celeste Bento
Fernanda Rodrigues
Guiomar Oliveira
Maria Francelina Lopes
Manuel João Brito
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MÓDULO 8 - Pediatria do Internamento de Medicina e Subespecialidades - Coordenação Maria Helena Estêvão

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Ricardo Ferreira

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. 
Avaliação nutricional da criança

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

cap 1
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Alimentação da criança normal

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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O aleitamento materno é a referência

Nutrição

Protecção

Programação Metabólica

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Leite Materno

> 300 componentes….

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Nutrição

Protecção  Programação
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Ferro

Zinco

Vit. A

…

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Aleitamento materno – até quando?
�
OMS:  Exclusivo até os 6 Meses
          Manter até aos 24 Meses

�ESPGHAN: diversif. alimentar entre os 4 – 6 Meses

“…full or exclusive breast-feeding for around 6 months is a desirable goal.”

“Breast-feeding should be continued by mother and child for as long as mutually desired…”

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Função nutricional

Inibição da absorção

Função Imunológica

Saciedade

Efeito Prébiótico

Digestão

Crescimento
Maturação

Função 
antimicrobiana

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Proteínas 
do Leite Materno
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Fórmulas infantis - Legislação

Codex alimentarius (FAO / OMS)
   Actualização regular (2007)
   Composição
   Qualidade
   Segurança

Legislação Europeia

Legislação Nacional

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Codex Alimentarius – Leites

							       Leite 1 						      Leite 2

Energia 						      60 - 70 Kcal/100 ml   			   60 - 85

Proteínas 					     1,8 - 3,0 g/100 Kcal 			   3 - 5,5

Lípidos                                      4,4 - 6,0 g/100 Kcal                   3 - 6

Hidratos Carbono 				    9,0 - 14 g/100 Kcal

Vitaminas

Ferro 						      0,3 – 1,3 mg/100Kcal 			   1 - 2

Outros minerais / oligoelementos

Opcionais (Colina, L-carnitina, Taurina, Nucleótidos, LCPUFAs )

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Humanização das Proteínas do L. Vaca

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Teor proteico

Qualidade
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança



19

Leites de soja

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Leites de soja

Proteinas de menor valor biológico

  conteúdo proteico mais elevado (2,25 – 3 g/100 Kcal)

  Suplementação: metionina, taurina, carnitina
 
Fitatos:     absorção de minerais e
                oligoelementos (Fe, Zn, I)

Fito-estrogénios / isoflavonas

Alumínio

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Satisfatório p/ lactentes de termo, mas não p/ prematuros

A usar apenas por razões económicas, vegetarianismo, …

Úteis na Galactosémia e intol. Lactose
 
Uso no tratamento da alergia às proteínas do leite de vaca

  não usar < 6 M

  frequente há alergia concomitante à soja (Não IgE-mediada)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Sem evidência científica!
Prevenção da alergia

Cólicas

RGE
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Diversificação Alimentar
�
“Desmame”

Alimentação exclusiva/ láctea (LM / LF)          alimentação da família

Diversificação (sabores, texturas, ingredientes)

Completa entre 12 – 24 Meses de idade

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Diversificação Alimentar
�
Objectivo Nutricional (macro e micro-nutrientes)

Desenvolvimento motor oro-facial

Maturação de sistemas enzimáticos digestivos

Transição para a alimentação familiar
� 
Base para alimentação saudável no futuro (preferências alimentares)

Socialização

Modulação do comportamento

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Há que ter em conta…
�
Tradição / Cultura, Mitos…
Acessibilidade aos alimentos
Motivação / envolvimento dos cuidadores

Características da criança

Orientações “oficiais”
Modas

Evidência Científica… que é escassa!

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Pediatra

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Quantidade

Ritmo de
progressão

Tipo de
alimentos

Idade 
de início
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Regras gerais
�
Usar alimentos de qualidade, seguros, preparados com higiene

Variedade            garantia de suficiência de micronutrientes

Introduzir apenas 1 alimento novo de cada vez e vigiar reacções

Progressivamente   consistência e    homogeneidade

Aumentar progressivamente a quantidade

Diminuir gradualmente o n.º de refeições

Substituir progressivamente as refeições de leite (objectivo: ± 500 ml/dia)

Não introduzir o leite de vaca antes dos 12 M (pref. > 24 M)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Idade de início

OMS: 6 Meses - “após os 180 dias”
 – Risco: défice em Fe, Zn, Iodo
 – Benefício: prev. das infecções; amenorreia; < ganho ponderal materno
 – Recomendação + adequada em países sub-desenvolvidos
 – Promoção do Aleitamento Materno
 
Europa (ESPGHAN / EFSA): 4-6 Meses - “> 17 e <26 semanas”
   Menor risco infeccioso
   Preocupação: défices de nutrientes / efeitos no Desenvolvimento
   Treino de sabores
   Aspectos práticos (estilo de vida / actividade profissional)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Sopa ou Farinha Láctea?

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Papa Láctea
- Aceitabilidade e digestibilidade
- Proteínas vegetais
- Ácidos gordos essenciais
- Minerais e vitaminas
- Maior teor calórico e proteico
- Maior segurança nutricional (suplementos)
- Maior risco de obesidade…

Sopa
- Treino precoce de sabores não doces
- Baixo teor calórico
- Sem gordura (adicionar azeite)
- Mais pobre em macro e micronutrientes
- Fibras
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Que alimentos?

Carne 						      Prot. alto valor biol. , Fe, Zn, ác. araquidónico

Fígado 						      anteriores + vitamina A

Peixe 						      AA essenciais, n-3 LC-PUFA, iodo

Ovo (gema) 					     AA essenciais, AG poli-insat., colesterol, Fe

Produtos Lácteos 				    Proteínas, energia, vit. (A, folato), cálcio

Vegetais verdes / alaranj. 		  Vitaminas A, C e ácido fólico

Leguminosas 					     Prot. (< qualid.), energia, Fe (< absorv.)
(feijão, ervilha, grão, lentilha)

Óleos e gorduras 				    Energia e ácidos gordos essenciais

Sementes 					     Energia

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Frutas

Praticamente todas as frutas podem ser usadas desde o início, desde que
a consistência seja adequada à maturação da criança

Precaução: morango, kiwi, maracujá (histamina)

ATENÇÃO!
  Não misturar com a sopa

  Não fazer papa de várias frutas (treino de sabores)

  Não substituem a refeição!

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Como fazer?

Exige Tempo! 		  Alimentar devagar e com paciência…

A refeição deve ser um momento agradável

Falar com o bebé, mantendo contacto visual

Minimizar a distracção do bebé

Encorajar a criança a comer, mas sem forçar

Se rejeição: outras combinações / texturas, mas continuar a oferecer!

O gosto aprende-se!

Atenção aos sinais de fome / saciedade

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Água

Única bebida autorizada

Oferecer ao longo do dia

Chás:

  Taninos

  risco de contaminação química

Sumos de fruta:

  calorias extra sem valor biológico

  cáries

  Anorexia para a comida

  risco de diarreia (sorbitol, manitol)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Evidência Bom
senso

Características
da criança

Recomendações Disponibilidade
- Alimentos
- Cuidadores

Cultura

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Cereais, tubérculos: 	 4 - 11 Porções
�
Legumes: 	 3 - 5
�
Fruta: 	 3 - 5
�
Lacticínios: 	 2 - 3

Carne, peixe, ovos: 		 1,5 - 4,5
�
Leguminosas: 		 1 - 2
�
Gorduras e óleos: 	 1 - 3

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança



37

Fórmulas lácteas especiais

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Fórmulas infantis

Proteínas

Outros

Oligoelementos

Minerais

Vitaminas

Lípidos

Hidratos 
de Carbono

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Situações Especiais

Prematuridade

Alergia às Proteínas do Leite de Vaca

Intolerância à Lactose

Enteropatia (má absorção)

Má digestão (Fibrose Quística, Colestase)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Prematuridade

Objectivo: atingir o ritmo de crescimento intra-uterino

Necessidades aumentadas / Imaturidade GI, renal, metab.
  Calorias
  Proteínas
  Minerais (cácio, fósforo, ferro)
  LC - PUFAs
 
Prevenção da Entero-colite Necrotizante (NEC)

Modulação Intestinal…

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Prematuridade - opções

Fortificantes do Leite Materno

Fórmulas para Prematuros

Fórmulas para depois da alta (PDF – post-discharge formulas)

     Malnutrição / Catch-up growth

	  Programação Metabólica  

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alergia alimentar

Idade 				    Mecanismo 			    Clínica

Hipersensibilidade Imediata
Sínd. Alergia peri-oral

Gastroenteropatias eosinofílicas

Proctite / procto-colite
Entero-colite
Enteropatia (HPLV, D. Celíaca)

RGE
Cólicas
Obstipação

Id. Escol.

Lactentes

Lactentes
Crianças

IgE
Imun. celular

Imun. celular

?

Sub-aguda/
Crónica

Sub-aguda/
Crónica

Auto-limitado
Crónica

Lactentes
Crianças

IgE                                 Aguda

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alergia alimentar / HPLV

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alergia Proteína L. Vaca

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Leites Fórmula - proteínas

Leites de Início (Leites 1)

Leites de Transição (Leites 2)

Leites para prematuros

Fórmulas PDF

Parcialmente hidrolisadas (HA)

Extensamente hidrolisadas

Fórmulas elementares (aminoácidos)

Leite de soja

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Fonte proteica:
Leite de Vaca
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HPLV

Leites Parcialmente Hidrolisadas (HA)

Leites Extensamente Hidrolisados

Leites Elementares

Leite de soja…

Proteína
do Leite de vaca

Aminoácidos Livres

Proteína da Soja

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Prevenção

Tratamento

Tratamento

Tratamento
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Hidrolisados de Proteínas

Leites “hipo-alergénicos” - H.A. 		  hidrólise parcial

Leites Extensamente Hidrolisados (de seroproteína, de caseína)

Se alergia isolada: 			   modificação isolada das proteínas

Se enteropatia alérgica: 		 Fórmulas semi-elementares

Apenas para tratamento? 	 Usar também na prevenção?

Papel dos H. A. ?

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Intolerância à lactose

Leites sem Lactose
Leites de soja
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Leites sem lactose

Intolerância à lactose

  Congénita (muito rara)

  Adquirida (Sind. pós-gastroenterite, enteropatia, Sind. Int. Curto)

Galactosémia (rara)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Má absorção / Má digestão

  Fórmulas semi-elementares

    Hidrólise proteica extensa

    Triglic. Cadeia Média (60:40)

    Sem Lactose

    Polímeros de glicose

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Leites de Tratamento

Conhecer a fisiopatologia!

Ajustar às necessidades particulares

Usar durante o mínimo tempo indispensável

Preço

Sabor / aceitação

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança



54

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Avaliação nutricional da criança

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Ferramentas de avaliação
 
História Clínica (aval. do risco nutricional)

Semiologia: desnutrição / sobrepeso / défices selectivos

Antropometria
  Medidas directas
  Medidas calculadas (Índices Nutricionais)

Parâmetros bioquímicos (metab. proteico, ósseo, hematológico, etc)

Métodos de aval. composição corporal
  DEXA, Pletismografia, Bio-impedância, Imagiologia

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Anamnese
 
História alimentar

  Alimentação habitual

  Inquérito de frequência

  Registo

Identificação de factores de risco nutricional

  Patologia associada (doença aguda, crónica)

  Tratamentos previstos (cirurgia, quimioterapia)

História familiar e social

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança

Avaliação do risco
nutricional
(défice / excesso)
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Exame Físico

Semiologia

Somatometria
  Peso
  Comprimento / Estatura
  Perímetro Craniano
  Perímetro Braquial
  Perímetro da Cintura
  Pregas cutâneas

Desenvolvimento pubertário

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Somatometria básica
 
Deve ser rotina

Valores sequenciais + informativos que valores isolados

Fácil de aplicar, relativamente fiável e reprodutível

Prematuros: ajustar à idade corrigida (até aos 2 A)

Material de medição regularmente calibrado

Técnica de medição correcta

  Peso: despido (< 2 A) ou com roupa interior leve

  Comprimento (<85 cm): bebé direito, MI em extensão (2 pessoas)

  Estatura: descalço, calcanhares encostados atrás, coluna direita, olhar em frente

  PC (< 2 A): fita não extensível. Diâmetro occipito-frontal

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Curvas de percentis

Curvas da OMS: reflectem o crescimento ideal 									         “como se deve crescer”

  Mães e crianças saudáveis

  Amamentadas durante pelo menos 4 meses

  Alimentadas de acordo com as recomendações

  Boa nível socio-económico

  População de diferentes continentes

Curvas do CDC: reflectem o crescimento real 										         “como se está a crescer”

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Prematuros

Curvas de crescimento intra-uterino
  Curvas de Lubchenko (desactualizadas)
  Curvas de Olsen (2010). Peso, Comp. e PC (por géneros)

Curvas de Ehrenkranz (1999):   crescimento pós-natal para VLBW

Curvas de Fenton (2003):   crescimento após-período neonatal
					         (até às 50 semanas de IG)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Curvas especiais

Sind. Down

Sind. Turner

Sind. Williams

Sind. Silver-Russel

Sind. Prader-Willi

Sind. Noonan

Sind. Marfan

Paralisia cerebral

Mielo-meningocelo

...

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Peso

Fácil de obter, reprodutível, independente do operador

Peso ao nascer: estimativa da nutrição intra-uterina
  AIG   Adequados à Idade Gestacional (p3-p97)
  LIG   Leves para a Idade Gestacional (< p3)
  GIG   Grandes para a Idade Gestaciona (> p97)

Sensível a alterações nutricionais agudas

Reflecte variações não nutricionais (desidratação, edema, visceromegálias)

Pouca informação acerca da composição corporal

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Estatura

Fácil de obter

Menos reprodutível e mais dependente do operador do que o peso

Erro amplificado no cálculo de alguns índices nutricionais (IMC = P/E2)

Reflecte o crescimento esquelético

Não reflecte alterações nutricionais agudas

Pode ser o único sinal de doença crónica (ex. D. Crohn)

Potencial genético (estatura-alvo)

Idade óssea

Desenvolvimento pubertário (Estadio de Tanner)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Medidas calculadas

Indice ponderal (P/C3 x 100)
  Útil na classificação dos RN com RCIU (simétrico / assimétrico)

Relação Peso / Estatura (curvas CDC até aos 6 A)

Percentagem do peso ideal (curvas CDC > 6 A) 	 N = 90-110%

IMC (Índice de Massa Corporal) P/E2 (Kg/m2)
  Curvas da OMS: disponível desde o nascimento
  Percentis de Z-score
  Avalia o grau de desnutrição e de sobrepeso/obesidade

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Composição corporal

Perímetro braquial

  Reserva proteica (músculo) e de energia (gordura)

  Membro não dominante; Meia-distância acrómio-olecranio

Perímetro abdominal: sind. metabólico

Pregas cutâneas (tricipital, sub-escapular, etc)

  Reserva de gordura

  Medição desconfortável; Variabilidade inter-observador

DEXA (só a massa óssea - DMO ou os 3 compartimentos – osso, MG, MLG)

Bio-impedância

Pletismografia por deslocação de ar

Imagiologia (Eco, TAC, RMN)

Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Alimentação da criança normal. Fórmulas lácteas especiais. Avaliação nutricional da criança
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Núria Madureira  
Maria Helena Estêvão

Patologia do sono

Patologia do sono

cap 2
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono (EPS)

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono

Patologia do Sono. Coimbra, 26 Junho 2012
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono

Patologia do Sono. Coimbra, 26 Junho 2012
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Sono

Função básica
Restabelecimento dos vários sistemas orgânicos
Conservação de energia
Crescimento e desenvolvimento SNC
Funções cognitivas 
Descarga de emoções
Funções neuroendócrinas
Manutenção da termorregulação
Manutenção da imunidade

Sono insuficiente ou perturbado
Sonolência diurna
Hiperactividade, impulsividade, comportamentos 
de inatenção, PHDA
Comportamentos de oposição 
Perturbações do humor e afectos
Perturbações das funções cognitivas superiores 
Dificuldades de aprendizagem
Efeitos negativos no sistema cardiovascular, imune e 
metabólicos

Patologia do sono
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Regulação do sono

Processo homeostático 
Acumulação de substâncias químicas promotoras de sono dependente da duração 
e qualidade do sono prévio e da duração da vigília   pressão de sono
Ritmo circadiano endógeno 
Organização do sono e regulação ciclos sono-vigília diários
Zeitgebers – ciclo luz-escuro

Patologia do sono
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Arquitectura do sono

  Fase REM (Rapid eye movement)

  Intensa actividade cerebral (sonhos)
  Movimentos oculares rápidos

  FC e FR rápidas e irregulares
  Ausência de regulação 
  da temperatura corporal
  Atonia muscular

  Crescimento e desenvolvimento SNC

Fase NREM (Non rapid eye movement)

Sono profundo e reparador
Movimentos oculares lentos

FC e FR lentas e regulares
Temp. corporal mais baixa
Diminuição do tónus muscular 
(m/ capacidade de movimento)

Produção da hormona de crescimento

Patologia do sono



82

Arquitectura do sono

   Vigília

 NREM 1

 NREM 2

 NREM 3

Horas de sono

Ciclos - 90 a 110 min, terminam em breves despertares 

0	     1		   2	       3	   4	        5	     6	         7	      8

Patologia do sono
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Arquitectura do sono

Sono - H

          24

          17

  
            0

Meses				   Adulto
 - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - - 

0       1	 2      3      4      5     6	      

    duração sono /24h

    proporção de REM

Organização estágios NREM

    duração ciclos sono

Fase de entrada no sono 
REM    NREM

Patologia do sono
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Arquitectura do sono

   0 Mesi

  1 Mese

   3 Mesi

   6 Mesi

12 Mesi

24 Mesi

Patologia do sono
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Sono e idade

4 a 6 meses
Consolidação e regulação
Associações ao início do sono
Acordares nocturnos

18 meses
1 sesta por dia

3 a 5 anos
Desaparecem as sestas
Medos, ansiedade de separação
Resistência a ir dormir, imposição de limites

Horários de sono regulares
Rotina de sono

Patologia do sono
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono

Registo, análise e interpretação
Variáveis neurofisiológicas 
e cardio-respiratórias
Variáveis comportamentais 
Sono

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono

Actividade eléctrica cerebral - EEG

Movimentos oculares - EOG 

Tónus mento e membros inferiores - EMG mento e tibial anterior 

Actividade eléctrica cardíaca – ECG

Fluxo aéreo - cânula de pressão nasal, termistor oronasal

Movimento respiratório - bandas torácica e abdominal

SpO2

EtCO2

pH esofágico

Microfone

Registo em video

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono

Exame demorado e caro
Laboratório do sono
Presença do pai /mãe
Reproduzir noite de sono da criança
Ratio técnico:doente – 1:1

Patologia do sono
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono
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Roncopatia

Ressonar = ruído inspiratório produzido pela vibração dos tecidos moles 
da orofaringe, que ocorre quando se pretende respirar contra um aumento 
da resistência das vias aéreas durante o sono

Patologia do sono
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Roncopatia

Roncopatia – 10-15% das crianças em idade pré-escolar e escolar 
                    >75% de todas as d. sono da criança

Início década de 90 
   <15% com obesidade
   “nem todas as cr com roncopatia desenvolvem SAOS pelo que se pode diferir o tratamento”                                                                                               
   Ali NJ 1994, Marcus 1998

Meados década de 2000
  > 50% com obesidade                                                                      Gozal D, 2006
   evidência de consequências significativas a nível sócio-cognitivo, metabólico 
   e cardiovascular, mesmo em caso menos graves                                Gozal 2001, O’Brien 2004

   a sua influência pode estender-se até à idade adulta 

Última meia década
   reversibilidade das consequências ?

Patologia do sono
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Obstrução mecânica 

Factor Genético

Colapsibilidade

Patologia do sono
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normal SRVAS
(Síndrome 
de resistência 
das vias aéreas 
superiores)

SAOS
(Síndrome de apneia
obstrutiva do sono)

Patologia do sono
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Roncopatia

Ressonar
10-15%

SRVAS

SAOS
2-3%

Patologia do sono
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Perturbação respiratória do sono - fisiopatologia

Obesidade

Resistência inspiratória 

Colapso das VAS (REM)

Flutuações repetidas 
da pressão intratorácica

Apneia/hipopneia

Microdespertares
Fragmentação do 
ciclo normal de sono

Restabelecimento do fluxo aéreo

Obesidade Anomalias 
anatómicas

Hipertrofia 
amigd/aden

   pO2   pCO2

Patologia do sono
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Patologia obstrutiva 

 Factores etiológicos 
   Anomalias anatómicas
      nariz     traqueia

    Hipertrofia dos tecidos moles 
      H. adenoamigdalina

    Dismorfismos craniofaciais 
      retrognatia 

      micrognatia

      hipoplasia do maciço central da face

      sindromes genéticos

    Disfunção neuromuscular

Factores de risco
  Obesidade 
  Idade<1ano
  Prematuridade
  Malácia das vias aéreas
  D. pulmonar crónica 
  Drepanocitose

Factores de risco
  Rinite alérgica
  RGE
  Fumo de tabaco

  

Patologia do sono
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Padrões clínicos 

AdolescenteLactente                                           Idade escolar

ressonar +
sono agitado

esforço respiratório + acentuado

estridor

má progressão ponderal

irritabilidade

sudorese

agravamento c/ infecções resp.sup

Tipo I – clássico Tipo II – “adulto”

Hipertrofia adenoamigdalina

Patologia do sono
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Padrões clínicos 

Lactente                                         

ressonar +
sono agitado

esforço respiratório + acentuado

estridor

má progressão ponderal

irritabilidade

sudorese

agravamento c/ infecções resp.sup

Idade escolar

ressonar ++
sono agitado

respiração bucal 

voz hiponasalada

cefaleias matinais 
dificuldade em acordar

hiperactividade

dificuldade na concentração

socialização

enurese

Tipo I – clássico Tipo II – “adulto”

Hipertrofia adenoamigdalina

Adolescente

ressonar +++

respiração bucal

cansaço

obesidade

sonolência 

compromisso cardiovascular

Hipertrofia adenoamigdalina

Patologia do sono
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Consequências 

Neurocomportamentais
  Défice de aprendizagem, memorização e vocabulário
  Comportamento de desatenção e hiperactividade (>40%) 
  3 xs mais frequentes do que nas crianças sem perturbação 
  respiratória do sono (PRS)

Cardiovasculares 

Endócrinas 

Patologia do sono
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Consequências 

Metabólicas 
  adolescentes com PRS + - risco 
  de s. metabólico 6,5 x > PRS

  prevalência da obesidade quase quadriplicou 
  nas últimas quatro décadas nos pré- e adolescentes

  o risco de SAOS em crianças com excesso 
  de peso é de 4-5 vezes às de peso normal

  a associação de obesidade e SAOS aumenta 
  o risco de perturbações metabólicas

Patologia do sono
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Diagnóstico

Abordagem clínica 
  História clínica 
  Exame objectivo 

Avaliação laboratorial

Avaliação imagiológica 

Registos do sono
  Estudos abreviados
  Estudo poligráfico do sono

Patologia do sono
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Abordagem clínica 

Exame objectivo
     vigília - exame relativa/ normal
     sono - sintomas sugestivos  de obstrução

  Aspecto geral 
     cansado 
     apático
     pouco sociável
     peso

  Morfologia craniofacial

  Cavidade oral 

  Nariz 

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Morfologia craniofacial
     micro/retrognatia 
     simetria da face
     maciço central face

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Cavidade oral 
     boca aberta
     palato alto, estreito, ogivado
     dentes “encavalitados”
     mordida cruzada 
     hipertrofia das amígdalas
     língua grande
     língua denteada

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Cavidade oral 
     boca aberta
     palato alto, estreito, ogivado 
     dentes “encavalitados”
     mordida cruzada 
     hipertrofia das amígdalas
     língua grande
     língua denteada

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Cavidade oral 
     boca aberta
     palato alto, estreito, ogivado 
     dentes “encavalitados”
     mordida cruzada 
     hipertrofia das amígdalas
     língua grande
     língua denteada

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Cavidade oral 
     boca aberta
     palato alto, estreito, ogivado 
     dentes “encavalitados”
     mordida cruzada 
     hipertrofia das amígdalas
     língua grande
     língua denteada

Patologia do sono
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Exame objectivo 

Nariz
     dimensões das coanas 
     hipertrofia dos cornetos 
     desvio do septo 

Patologia do sono
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Abordagem clínica 

Sindromes genéticos 
     Trisomia 21
     S. Prader-Willi 
     Acondroplasia 
     Mucopolissacaridoses
     …

Patologia do sono
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Exames imagiológicos

(Raramente necessários)

Radiografia do cavum

TC ou RMN 
     nem sempre disponível e pode implicar anestesia 
     dismorfismos/malformações craniofaciais

Patologia do sono
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Registos de sono

Estudos abreviados
     Audio/videogravação
     Oximetria contínua nocturna

Estudo poligráfico do sono

Patologia do sono
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Registos de sono

Oximetria contínua nocturna
     registo contínuo nocturno    
     artefactos de movimento
     hipoventilação sem dessaturação!...
     Brouillette,2000: VPP - 97%; VPN – 47% 
     muito útil no rastreio

Patologia do sono
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Oximetria

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono

                                                                        SAOS

Patologia do sono
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FMS, 19M, SAOS grave, RDI 36,3(REM – 86,1); Sat min -67%, Ind pernas – 33,4

Patologia do sono
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EPS - classificação

Sat. O2
mínima (%)

>92

>92

86-91

76-85

≤75

ETCO2 máx. 
(mmHg)

≤53

≤53

>53

>60

>65

ETCO2 >50mmHg 
(%TST)

<10

<10

10-24

25-49

≥50

Arousals 
(nº/h)

EEG<11

RERA>1
EEG>11

EEG>11

EEG>11

EEG>11

Diagnóstico*

Ressonar primario

SRVAS

SAOS ligeiro

SAOS médio

SAOS grave

Katz ES, Marcus CL. In: Sheldon SH, Ferber R, Kryger MH (eds). 
Principles and Practice of Pediatric Sleep Medicine,2005 

AHI

≤1

≤1

1-4

5-10

>10

Patologia do sono
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Tratamento

medidas gerais
   dietéticas 
   evicção fumo tabaco

médico
   rinite alérgica
   RGE

cirurgia
   adenoamigdalectomia
   nasal

técnicas de ortodôncia

ventilação não invasiva

Patologia do sono
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AB, SAOS grave, IAH- 58,3(REM-85,6), IA – 71, Legs 129,1, Sat O2 min – 74, média- 95

Patologia do sono
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Perturbação 
respiratória do sono 
- fisiopatologia

Se
  Factores de agravamento (Tab2),

tratar
Outra clínica

(Tab 1) Sim

Sim

Sim

Sim Sim

HAA

Não
Não

Não

Não

Melhoria

Melhoria

Vigi
lân
cia

Vigi
lân
cia

Sim

HAA

ORL 
AAT

ORL 
AAT

PSG*
alterado 

Oximetria / PSG 
3 meses depois

Factores de risco 
(Tab 3)

VNI e/ou outro tx 
(ortodôntico, maxilofacial, dietético) 

Ressonar Habitual
≥ 3 vezes por semana 

Cons. especialidade 
Pneumologia /Sono

Não

Não

Se PSG indisponível, realizar oximetria. Se oximetria negativa ou duvidosa deve fazer PSG Ferreira R, Estêvão MH.
Acta Pediatr Port 2011

Patologia do sono
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Ferreira R, Estêvão MH.
Acta Pediatr Port 2011

Patologia do sono
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono
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Sonolência na criança

Dormir mais horas do que o esperado para a idade

Sestas diurnas para além do que é normal para a idade

Estar sonolento quando outras crianças/adolescentes da mesma idade estão activas

Estar mais sonolento do que anteriormente

Frequente compromisso das actividades diurnas

Patologia do sono
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Duração de sono

Patologia do sono
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Atraso no padrão sono/vigília 

Início da secreção 
melatonina + tarde

Início do sono 
2 horas + tarde

Puberdade Tendência a estar mais alerta 
à noite e acordar mais tarde

Patologia do sono
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Duração de sono  

Developmental Changes in U.S. Adolescents’ Sleep Patterns on an Average School Night

Patologia do sono



128

Sono – adolescentes

Patologia do sono
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Sono – redução 

Patologia do sono
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Privação do sono 

Sonolência diurna

Tristeza, labilidade emocional, depressão

Irritabilidade, fúria e impulsividade

Cefaleias , cansaço

Tendência para a obesidade

Comportamentos de risco

Utilização de substâncias estimulantes

Problemas de memória, atenção, concentração, 
capacidade de tomar decisões 
e resolução de problemas

Dificuldades de aprendizagem

Patologia do sono
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Sono – adolescentes EUA

National Sleep Foundation’s 2006 
Sleep in America poll

Adolescentes não dormem o suficiente

Apenas 1/5 dos adolescentes dorme as 9h necessárias nos dias de escola

45% dos adolescentes dorme < 8h nos dias de aulas

Duração média de sono – 8.4 h      6.4 h

Ao longo de uma semana estudantes do ensino complementar 
perdem cerca de 12 h do sono necessário

> 50% dos adolescentes referem sentir-se cansados e sonolentos 
durante o dia

Patologia do sono
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Sono – adolescentes EUA

National Sleep Foundation’s 2006 Sleep in America poll

> 1x /semana 
  > 25% adolesc adormece na escola
  22% adormece a fazer trabalhos de casa 
  14% chega tarde ou falta às aulas

Adolescentes que não dormem suficiente têm pior desempenho

Entre os adolescentes que se sentem tristes ou tensos
  73% referem não dormir o suficiente
  59% sentem-se sonolentos durante o dia

Patologia do sono
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Avaliação objectiva e subjectiva 

Subjectiva 
  história 
  diários de sono
  questionários de qualidade de sono

Objectiva
  Exames diagnósticos apropriados
   - Actigrafia (associado a diário) 
   - EPS + MSLT

Patologia do sono
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Questionários

Patologia do sono

Semin Pediatr Neurol 15 : 6 1 - 69 c  2008
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Síndrome de atraso de fase 

Perturbação do ritmo sono vigília

Atraso na hora do início do sono  e extrema dificuldade 
no acordar matinal

Sonolência diurna, mas … queixa de insónia 

Perturbação da actividade escolar/profissional

Perturbação do comportamento, desatenção, 
depressão

Patologia do sono
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Sono – adolescentes

Patologia do sono
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Tratamento

Educação para a higiene do sono 
   Motivação – ESSSENCIAL

Alteração do ritmo circadiano
   Avanço de fase ( se diferença <3horas)
     - Avanço diário de 15 min na hora de deitar e acordar
   Atraso de fase ( se diferença >3horas)
     - Atraso diário de 3 horas na hora de deitar e acordar
     - Em período de férias 

Fototerapia 
   Exposição à luz intensa após acordar 

Farmacoterapia 
   Melatonina?

Apoio familiar

Patologia do sono
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Narcolepsia

Distúrbio do SNC 

Alteração na regulação do sono REM e vigília

Etiologia
  Primária 
     Genética  - (HLA) – DQB1*0602
        - Alteração no sistema de orexina/hipocretina
     Mecanismo autoimune? +/- factores ambienciais 
        - Vacina – H1N1
        - Infecção estreptocócica prévia

  Secundária 

Prevalência – 3 a 16 / 10000, japoneses

Patologia do sono
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Narcolepsia - clínica

  Sono diurna excessiva

  Cataplexia

  Alucinações hipnagógicas /hipnopômpicas

  Paralisia do sono

Patologia do sono
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Narcolepsia - clínica

  Sono diurna excessiva

  Cataplexia

  Alucinações hipnagógicas /hipnopômpicas

  Paralisia do sono

Patologia do sono
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Narcolepsia - clínica

  Sono diurna excessiva

  Cataplexia

  Alucinações hipnagógicas /hipnopômpicas

  Paralisia do sono

Sono fragmentado

Comportamentos automáticos

Distúrbios de comportamento e humor

Défice de atenção

Aumento de peso

Patologia do sono
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Narcolepsia
Diagnóstico

Patologia do sono
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 Narcolepsia - tratamento

Educação familiar e social

Higiene do sono

Educação para hábitos  de vida
   evitar actividades consideradas perigosas (natação, cozinhar, condução, …)
   evitar actividades monótonas 

Terapêutica 
   Estimulantes – metilfenidato, modafinil, 
   Antidepressivos supressores de REM

Patologia do sono
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono
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Insónia

   Dificuldade repetida no início, duração, consolidação ou qualidade do sono 
   Ocorre apesar de  oportunidade para o sono adequada à idade 
   Resulta em perturbação do funcionamento diário da criança ou da família

Resistência ir dormir
Dificuldade em adormecer
Múltiplos acordares
Sono insuficiente

Problemas médicos 

Má higiene do sono

Insónia comportamental da infância

Patologia do sono
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Insónia - avaliação

  Descrição do problema
  Ritmo de sono-vigília 
  Hábitos de sono 	
  Rotinas da hora de ir para a cama
  Comportamentos na hora de ir para a cama
  Latência de sono
  Acordares nocturnos

  Sintomas nocturnos 
  Sintomas diurnos 

Antecedentes pessoais
Sono, DPM, patológicos, medicações

Antecedentes familiares
Sono, patológicos

Contexto familiar
Impacto do problema na família

Patologia do sono
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Má higiene do sono

  Rotina de ir dormir inadequada (actividades que promovem o despertar)
  Horários de sono inapropriados ou inconsistentes
  Sestas a mais ou a menos; tardias ou longas 
  Ausência de supervisão parental / modelos de comportamento saudável

  Expectativas parentais erradas sobre as necessidades de sono da criança
  Forbiden zone
  Variabilidade individual

  Educação parental 
  Horários de sono apropriados e consistentes 
  Sestas adaptadas à idade e desenvolvimento 
  (início da tarde, máx 2 h)

Praticas fisiológicas que conduzam ao sono 
    Stop exercício físico 2h antes, refeições 1h antes 
    e actividades estimulantes 30 min antes

Ambiente que conduza ao sono 
    Confortável, escuro, calmo, temperatura adequada
     Quarto sem TV, jogos de video …

Rotina de ir para a cama 
     Consistente, duração máx 20 a 30 min

Patologia do sono
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Insónia comportamental da infância
Sleep – onset association type

  A criança aprende a adormecer com determinadas condições (como a presença dos pais, 
  determinado local ou actividade) e continua a necessitar estas condições durante 
  os despertares nocturnos normais para adormecer novamente. 
  Expectativas parentais erradas sobre as necessidades de sono da criança

6 meses – 3 anos

Dificuldade em adormecer sozinho 
Acordares nocturnos prolongados e múltiplos

Associações negativas
Mamar, embalar, cantar, tocar no cabelo, 
deitar-se na cama, adormecer no sofá…

vs

Regulação  
Associações positivas
Chupeta, objecto de transição
Adormecimento independente

Patologia do sono
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Insónia comportamental da infância
Limit-setting type

  A criança tem dificuldade em iniciar e manter o sono e recusa ir para a cama 
  na hora adequada ou após acordares nocturnos.
  Os pais têm dificuldade na imposição de limites adequados ou suficientes na hora de dormir.  

Indepêndencia, ansiedade de separação                                   > 2 a 3 anos
Imaginação e medos
Ausência de regras, regras inconsistentes 
ou dependentes dos pedidos da criança
Horários de sono inadequados

Recusa / resistência em ir para a cama 
Rotinas de adormecer prolongadas
Múltiplos pedidos depois de desligar as luzes

Patologia do sono
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Estratégias comportamentais

…behavioral interventions produce reliable and durable changes…

94% estratégias comportamentais foram eficazes, com 80% das crianças 
tratadas demonstrando melhoria mantida ao fim de 3 a 6 meses

Patologia do sono
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Estratégias comportamentais

  Extinção 
  Um comportamento que não é reforçado ou é ignorado desaparece    
  ou é reduzido com o tempo

  Extinção gradual
  Ignorar os comportamentos negativos apenas durante certo período de tempo
  Períodos breves e limitados de atenção, que continuam regularmente até a criança adormecer 
  Intervalos progressivamente maiores

  Individualizado (idade, desenvolvimento e temperamento da criança e personalidade, 
  motivação e necessidade dos pais)

  Rotinas positivas e sleeptime fadding 
  Rotina de ir para a cama de que a criança goste, curta e calma
  Se a criança fizer uma birra as actividades cessam e a criança vai imediatamente para a cama
  Hora de ir dormir coincidente com aquela a que a criança habitualmente tem sono 
  Resultados >>> a hora é antecipada 15 min durante alguns dias até alcançar a hora desejada

  Reforço positivo

Patologia do sono
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Fármacos

Não há fármacos para tratamento 
da insónia pediátrica  aprovados pelo FDA

Patologia do sono
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Melatonina

Patologia do sono

Efeitos cronóbióticos 
Efeitos hipnóticos

Simular pico endógeno -    latência sono
Acordares nocturnos ?

Semi-vida 40 min
Pico plasmático 1h

Eficácia em perturbações neurocomportamentais e psiquiátricas e distúrbios do ritmo circadiano
Doses em idade pediátrica  ? (0.5 mg a 3 mg)
1 a 2 horas antes da hora de ir dormir

Segurança
	 Efeitos secundários - cefaleias, alterações trânsito gastrointestinal e pesadelos
	 Diminuição do limiar convulsivante, actividade pró-inflamatória
	 Consequências eixo hipotálamo –gonadal ?
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Patologia do sono
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Parassónias

  Fenómenos aberrantes relacionados com o sono, que podem ser provocados 
  por uma variedade de estímulos físicos, psicológicos e ambientais

  Fenómenos motores ou autonómicos estadio-dependentes 
  Reflexo da imaturidade do SNC
  Diminuição da prevalência com a idade

Patologia do sono
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Parassónias NREM 

  Despertares parciais sono NREM
  1ª metade da noite 
  Amnésia para o episódio

  Não intervir demasiado (segurança), não acordar

  Sonambulismo 
  4 a 6 anos
  15 segundos a 30 minutos
  Olhar vazio, diferentes movimentos, deambular, falar

Patologia do sono
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Parassónias NREM 

  Despertares parciais sono NREM
  1ª metade da noite 
  Amnésia para o episódio

  Não intervir demasiado (segurança), não acordar

Terrores nocturnos
3-8 anos
1.2% persiste até aos 13 anos 
Manifestações autonómicas de medo intenso
Sentada na cama, a chorar ou a gritar, com aspecto confuso e assustado, 
diaforética, taquicárdicae taquipneica. 
Não diz o que a perturba e não acalma com a presença dos pais 
< 30 minutos

Patologia do sono
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Parassónias NREM 

  Despertares parciais sono NREM
  1ª metade da noite 
  Amnésia para o episódio

  Não intervir demasiado (segurança), não acordar

Despertares Confusionais
6 m –13 anos
Episódios que se instalam lentamente e são mais prolongados
Discurso lento e confuso e com agitação
Assustada, com olhar vago, mas parecendo não ver. 
5 a 15 minutos 

Patologia do sono
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Parassónias NREM 

Patologia do sono
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Diagnóstico diferencial com epilepsia

Epilepsia frontal nocturna
Epilepsia frontal nocturna
Manifestações clínicas bizarras com vocalizações, automatismos complexos e deambulação
++ nocturnas
EEG e RMN Normal
VideoEEG / PSG nocturno

Patologia do sono
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Parassónias NREM 

  2ª metade da noite (madrugada)
  Memória para o episódio

  Tranquilizar, transmitir segurança

Pesadelos
Sonho perturbador 
Factores desencadeantes: eventos complicados/destabilizadores
Acordam completamente, sendo raros os movimentos
Reage bem à intervenção parental e tem medo de voltar a dormir

Paralisia do sono
Ausência de actividade voluntária no início ou no fim do sono
Conscientes, mas completamente paralisados e por vezes têm alucinações
Resolução espontânea ou com o toque
Factores precipitantes –disrupção do sono ou alteração dos horários

Patologia do sono
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Sono normal

Estudo poligráfico do sono

Roncopatia

Sonolência excessiva

Insónia

Parassónias

Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do sono
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Consulta Patologia do sono

CRITÉRIOS DE REFERENCIAÇÃO

1. Clínica de patologia respiratória do sono e pelo menos uma das seguintes:
	 a. idade < 2 anos
	 b. associação de síndromes genéticos
	 c. associação de obesidade
	 d. persistência do quadro após cirurgia
	 e. associação a quadros de má progressão ponderal, hipertensão arterial, 
        poliglobulia ou cor pulmonale não explicados por outra causa já investigada

2. Sonolência excessiva diurna

3. Parassónias atípicas / graves

Patologia do sono
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Estudo poligráfico do sono - indicações

Síndrome de apneia do sono
Hipersonolência 
Parassónias atípicas e/ou complexas
Casos seleccionados de ALTE

Anomalias do controlo respiratório

Doenças ventilatórias complicadas de hipoventilação crónica, policitémia, hipertensão 
pulmonar, perturbação do sono, cefaleias matinais, sonolência diurna e fadiga
- restritivas (parede torácica, d. neuromusculares)
- outras ( FQ, DBP)
Controlo de parâmetros ventilação

MPP, HTP, HTA,  poliglobulia, cor pulmonale não explicadas por outra causa

· Hipertrofia adenoamigdalina s/ critérios de operabilidade
· Persistência do quadro após cirurgia
· Associação de síndromes

Patologia do sono
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Susana Almeida

Diarreia crónica. Celiaquia

Diarreia crónica. Celiaquia

cap tres
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Objectivos

Definições e mecanismos fisiopatologicos
Etiologias mais comuns

---- Doença Celiaca
Abordagem clinica e diagnostica

Diarreia crónica. Celiaquia
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Definições

Diarreia

  - “volume fecal > 10 gr / Kg /dia em RN e crianças pequenas;
     > 200 g / dia crianças mais velhas “

   - Aumento do nº e/ou diminuição consistência dej . relativamente ao habitual

Cronicidade

  - duração superior a 2-3 semanas

Diarreia crónica. Celiaquia
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Fisiopatologia

   Mecanismo   						     Exemplo

   Osmótico

   Secretor

   Inflamatório

   Hipermotilidade

Na prática sobreposição de varios mecanismos

Malabsorção carbohidratos
Lax. Osmot.

Vipoma
Celiaquia

HPLV, DII
Giardiase

S. Intestino irritavel
Hipertiroidismo

Diarreia crónica. Celiaquia



172

Etiologia por grupo etário

Diarreia crónica. Celiaquia

Grupo etário                                        Patologia

Primeiro ano

1-5 A

> 5 – 18 A

Alergia alim.
S. Pos gastroenterite
Giardiase
Fibrose quistica, Celiaquia
Diarreias congénitas (raras)

S intestino irritavel
S pos gastroenterite
Giardiase, Celiaquia
Imunodeficiências
Tumores neuroendoc.

S intestino irritavel
DII
Intolerância 1ª lactose
Imunodeficiências
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Etiologia

Alergia alimentar

Intolerância à lactose

Giardiase

Fibrose quistica

D Inflamatória Intestinal

S. Intestino irritavel

Doença Celiaca

Diarreia crónica. Celiaquia
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Alergia alimentar

Diarreia crónica. Celiaquia
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Alergia alimentar

Reacção mediada imunologicamente a um alergeno alimentar

Terreno genético

Caracter transitório (não IgE mediadas)

  IgE 										           Não IgE

Hipersensib. imediata
S. Alergia Oral

		  Esofagite eosinofilica
		  Gastrite eosinofilica
		  Gastroenterite eosin.

						      Rectocolite induzida por proteinas
						      Enterocolite induzida por proteinas
						      Enteropatia induzida por proteinas

Diarreia crónica. Celiaquia



176

Rectocolite induzida por proteinas

Diarreia crónica. Celiaquia

Clinica

Idade apresentação 			   2-8 semanas

Proteina implicada 				    PLV (60% LM exclusivo)

Diagnóstico                                  Resposta dieta evicção / PPO
                                                   Exclusão causa infecciosa

Tratamento 					     Evicção PLV, soja...

Evolução 						     Resolução até 1 A

Rectorragia, diarreia, irritabilidade
Bom estado geral e nutrição
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Enterocolite induzida por proteinas

RARA!

Diarreia crónica. Celiaquia

Clinica

Idade apresentação 			   1ª semana – 1 ano

Diagnóstico                                   Endoscopia e histologia
							       Resposta à dieta
							       Provocação: sintomas ~2ª hora (risco choque!)

Tratamento 					     80% Ext. Hidrolizados; 20% Formula aa

Evolução 					     Resolução até 3 anos

Diarreia c/ muco e sg, vómitos, MPP, letargia
anemia, hipoalbuminémia, acidose
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Enteropatia induzida por proteinas

RARA!

Diarreia crónica. Celiaquia

Clinica

Idade apresentação 			   Variavel

Diagnóstico                                   Resposta à evicção e PPO
							       Histologia

Tratamento 					     Dieta evicção

Evolução 					     Resolução entre os 2 e 3 anos

Diarreia, MPP, edemas
Anemia, hipoalbuminémia
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Intolerância à lactose

Diarreia crónica. Celiaquia
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Intolerância à lactose

LACTASE
FLORIZINA
HIDROLASE

Diarreia crónica. Celiaquia

Diarreia, flatulência, dor abdominal

Eritema perianal
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Intolerância à lactose

1. Congénita
AR; Diarreia neonatal

2. Primária
  AR; Genotipo CC
  (polim. C/T 13910, gene LCT)

3. Secundária
  S. pós gastroenterite, doença celiaca, DII

Diarreia crónica. Celiaquia
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Intolerância à lactose

Diagnóstico:
  - Nas fezes (substâncias redutoras, pH<5)
  - Teste Hidrogénio expirado com lactose
  - Prova de evicção

Tratamento:
  - Evicção parcial/total da lactose
  - Lactase exógena

Diarreia crónica. Celiaquia
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Giardiase

Diarreia crónica. Celiaquia
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Giardiase

Diarreia crónica. Celiaquia
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Giardiase

Assintomática / dor abdominal / diarreia crónica / MPP

Diagnóstico:
  - Parasitologico das fezes (quistos)
  - Biopsia/aspiração suco duodenal (trofozoitos)

Tratamento:
  - Metronidazol
  - Albendazol, Tindazol

Diarreia crónica. Celiaquia
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Fibrose quistica

Diarreia crónica. Celiaquia
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Fibrose quistica

Diarreia crónica. Celiaquia
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Fibrose quistica

Diarreia crónica. Celiaquia

ESTEATORREIA

Diagnóstico:
- Teste do suor
- Genética



189

Fibrose quistica

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença inflamatória intestinal

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença inflamatória intestinal

  Incidência a aumentar
  < 20 A

  25-30% D. Crohn
  20% C. Ulcerosa

Diarreia crónica. Celiaquia

Am J Gastroenterol 2006
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Doença inflamatória intestinal

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença inflamatória intestinal

Dor abdominal 75%

Diarreia, perda peso 65%

Atraso crescto / pubertário 25%

Manif. extra-intestinais 30%

Doença peri-anal 25%

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença inflamatória intestinal

20% casos  Vel. Crescimento 1 ano antes sintomas

Ao diagnóstico: 30%: baixa estatura; 50%: baixo peso

Osteopenia:
  - Corticoides
  - Défices nutricionais
  - Inflamação: RANKL/OPG

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença inflamatória intestinal

Gastro Pediatrica
EDA + Colonoscopia

Diarreia crónica. Celiaquia

  Clinica

   LAB

• Dor abdominal; Diarreia
• Perda de peso;   da Vel Cresc
• Sintomas extra-GI

• Anemia
• Trombocitose
• PCR e VS

• espessamento ansas
•   reflectividade gordura

ECO
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Doença inflamatória intestinal

Tratamento

Dieta saudável
Exercicio físico

Biologicos

Azatioprina

Dieta polimérica
Corticosteroides

5-ASA

Diarreia crónica. Celiaquia
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S. Intestino irritavel

Diarreia crónica. Celiaquia
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Diarreia crónica. Celiaquia

Sindrome do intestino irritavel

				    - Padrão alternante:
					        Diarreia/Obstipação

				    - Fezes com muco e restos alim.

				    - Aerocolia e dor abdominal

				    CRESCIMENTO NORMAL
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Diarreia crónica. Celiaquia

Sindrome do intestino irritavel
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Sindrome do intestino irritavel

Tratamento:
- Tranquilizar

- Explicar fisiopatologia

- Probióticos

- Dieta saudavel

- Exercicio físico

Diarreia crónica. Celiaquia
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Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Enteropatia autoimune por intolerância total e permanente ao glúten

Predisposição genética HLA DQ2 e DQ8

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Diarreia crónica. Celiaquia

Genética Glúten

Factores necessarios

Factores de risco

Doença Celiaca

Patogenia?
Sexo Fem
   LM
Infecções GI
…
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Doença Celiaca

Apresentação clássica
  – Diarreia, distensão abd, obstipação
  – Perda de peso/MPP, anorexia, irritabilidade…

Forma monossintomática
  – Anemia, elevação transaminases
  – Baixa estatura, atraso menarca
  – Osteoporose, Hipoplasia esmalte
  – Ataxia, dermatite herpetiforme…

Assintomáticos
  – Silenciosa e Latente

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Diarreia crónica. Celiaquia

Sistema Nervoso Central
 - Ataxia, epilepsia
 - Depressão, esquizofrenia

- Anemia

- Hepatite
- Colangite

Digestivo
 - Atrofia vilositária
 - Malnutrição
 - Linfoma

Endocrino
 - Atraso pubertário
 - Amenorreia
 - Infertilidade

Pele e mucosas
 - Dermatite herpetiforme
 - Estomatite aftosa
 - Alopecia

- Cardiomiopatias

Osso e dentes
 - Osteoporose
 - Anomalias do esmalte
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Doença Celiaca

Apresentação clássica

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Baixa estatura / Atraso Pubertário

DC ~ 10% crianças/adoles baixa estat.
Atraso da menarca

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Anemia ferripriva 
resistente fe oral

Hipoplasia do esmalte

20% - 70% das crianças DC

Dermatite herpetiforme

90% sem sintomas GI
75% atrofia vilosidades

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Hepatite e hipertransaminasémia

3 A
   AST ALT

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Osteoporose • Malabsorção vit D, Ca++

• Inibição osteoprotegerina

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca: grupos de risco

Diabetes tipo 1: 				    3,5 -10%				   Prevalência familiares DC

Tiroidite: 						     4 -8%				    1º grau DC: 1:18 -1:22

Art Reumatóide: 				    1,5 -7,5%			   2º grau DC: 1:24 – 1:33

Hepatite autoimune: 			   6 -8%

S. Sjögren: 					     2 -15%

Nefropatia IgA: 				    3,6%

S Turner: 						     4 -8%

S Down: 						      4-19%

S Williams: 					     8%

Diarreia crónica. Celiaquia

JPGN, vol 40, nº1 Jan 2005

RASTREIO
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Doença Celiaca

DIAGNÓSTICO				 

Serologia			
   Anticorpos anti-transglutaminase IgA
   Anticorpos anti-endomisio IgA
   Anticorpos anti-gliadina desaminada se < 2ª (Ac ultima geração)S Turner: 	

IgA total
Determinação HLA

Biópsia intestinal + Resposta dieta
Provocação

Diarreia crónica. Celiaquia
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Classificação de Marsh

NORMAL 0			                  INFILTRATIVO 1 		         HIPERPLASICO 2

ATROFIA PARCIAL 3a 	                ATROFIA SUBTOTAL 3b 	        ATROFIA TOTAL 3c

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca

Genética
Alelos associados a Doença Celiaca
� - DQ2 – 95% celiacos
� - DQ8 – restantes celiacos
              DQ2 - ~30% pop.geral

Utilidade
� - Alto valor preditivo negativo
� - Negatividade DQ2 e DQ8 exclui doença

Diarreia crónica. Celiaquia
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Doença Celiaca: diagnóstico

Diarreia crónica. Celiaquia

Sintomas GI
Sint. Atípicos

Historia e Exame obj.

IgA TGT 
IgA total

IgA TGT 

Gastro Ped
Biopsia

IgA TGT N
IgA IgG TGTDC

improvável
N’s



217

Doença Celiaca: diagnóstico

Diarreia crónica. Celiaquia

Assintomático
Grupo de risco

IgA TGT 
IgA total

IgA TGT 

Gastro Ped
Biopsia

IgA TGT N
IgA IgG TGT

HLA
Rastreio
periódico

N’s
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Doença Celiaca

Seguimento

  Monitorizar tratamento

  Dieta isenta de gluten

  Sintomatologia e serologia neg

  Crescimento N

  Diagnosticar e tratar complicações

  Osteoporose, Linfoma…

  Autoimunidade

Diarreia crónica. Celiaquia
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Diarreia crónica. Celiaquia
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Abordagem da criança com diarreia crónica

Aspectos fundamentais:

Grupo etario

Caracteristicas diarreia

Sintomas / sinais acompanhantes

REPERCUSSÃO SOBRE CRESCIMENTO

 

Diarreia crónica. Celiaquia
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História clinica 1

Doença actual

Grupo etario

Data inicio diarreia (intervalo livre)

Caracteristicas diarreia: freq., volume, consistência, aspecto, constit. anormais

Padrão: persistente ou intermitente

Horario: padrão funcional vs orgânico

Relação com os alimentos

Sintomas / sinais acompanhantes: febre, artrite, eritema nodoso...

 

Diarreia crónica. Celiaquia
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História clinica 2

Historia familiar
Consanguinidade

Atopia, Patologia auto-imune

História Clínica 2

Antecedentes pessoais
- História alimentar

- Infecções, Atopia

- Infantário

- Socio-economica 

Diarreia crónica. Celiaquia
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Exame objectivo 1

Avaliacão somatometrica

Curvas de crescimento

IMC (peso Kg/altura m2)

Pregas cutaneas

Diarreia crónica. Celiaquia
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Exame objectivo 2

Estado geral
- Irritabilidade

- Sinais de desidratação, fenotipo peculiar

Pele e faneros

- Eritema nodoso, eczema atopico, cabelo fino e quebradiço

Paniculo adiposo (pregas gluteas)

Abdomen: distensão, flatulencia, palpação dolorosa, massas

Membros: edema, artrite, hipocratismo digital

Genitais (atraso pubertario) e Anus (fissuras, fistulas, eritema perianal)

Diarreia crónica. Celiaquia
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Avaliação Diagnostica Diarreia Crónica

A abordagem diagnóstica deverá ser sempre individualizada!

Exames Complementares

1ª linha: (Exames fecais)

Coprocultura; ex. parasitologico

Pesquisa leucocitos, sangue oculto

Substancias redutoras, pH e ac. lactico

Esteatocrito, elastase

Diarreia crónica. Celiaquia
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Diarreia crónica. Celiaquia

Avaliação Diagnostica Diarreia Crónica

A abordagem diagnóstica deverá ser sempre individualizada!

Exames Complementares

2ª linha: 

Hemograma, BQ 

Marcadores inflamação
Ac ATG IgA e IgA total

Rastreio alergologico, Teste suor

Rastreio imunodeficiência

3ª linha: 

ED alta e baixa com biopsias
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Susana Almeida

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

cap quatro
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Doença de refluxo gastro-esofagico

Esofagite eosinofilica

Esofagite caustica

Esofagite infecciosa

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Doença de Refluxo GE

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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RGE fisiológico

Limites superiores normalidade

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rudolph et al. JPGN 2001

Nº epis. refluxo/dia 

Nº epis. Refluxo >5 min

Indice refluxo,
% tempo pH<4

Lactentes
(N=509)

73

9,7

11,7%

Crianças
(N=48)

25

6,8

5,4%

Adultos
(N=432)

45

3,2

6%
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Barreira Anti-refluxo

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Relaxamentos transitórios do EEI

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Kawahara et al, Gastroenterology 1997
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Fisiopatologia

Duração refluxo
Extensão proximal
Composição (pepsina, àcido...)

Lesão
mucosa

Espaço
intercelular

Estimulação
neurosensitiva

Sintomas
Exposição 
ácido

Clearence esofágica
Neutralização refluxo

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Prevalência regurgitações 1º ano

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Nelson et al, Arch Pediatr Adolesc Med 1997
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História natural

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Martin et al. Pediatrics. 2002
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Evolução DRGE infância

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

El-Serag HB et al. Am J Gastroenterol. 2004
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DRGE após adolescência

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Gold BD. Am J Med 2004
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Prematuridade, RGE e adenocarcinoma

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Kaijser el al. Gastroenterology 2005
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Grupos de risco DRGE

Fibrose Quística

Dças neurológicas

Atrésia esófago

Obesidade

Prematuridade

S. Genéticos

Tratamento prolongado com IBP

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Hassal E, et al. Gastroenterology 2005
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Apresentação clínica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Apneias/ALTE

Asma
Pneumonias rec
Sintomas ORLS. Sandifer

Vómitos
- MPP

- Irritabilidade

Pirose
Disfagia

Dor retroesternalz
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Apresentação clínica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Vómitos/Regurgitações recorrentes

1º Ano             Idade escolar               Adolescência

Irritabilidade 	        MPP

Recusa alim.	        Epigastralgia

Pirose

Disfagia
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Apresentação clínica

Sintomas respiratórios
e
RGE

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rudolph et al. JPGN 2001
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Apneias e RGE

Mov. tórax

Fluxo ar nasal

pH esófago

Tempo (s)

Estudos recentes: fraca relação apneia patol. /RGE

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Wenzl TG et al. Ped Pulmonol 2001
Mousa H. et al. JPGN 2005
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Abordagem diagnóstica DRGE

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

pH metria

Endoscopia

Radiologia
(TEGD)

Prova
terapêutica

Impedância 

Cintigrafia

História
Clínica
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História clínica

Alimentação:
Frequência, quantidade
Erros preparação, posição

Padrão regurgitação:
Frequência, quantidade
Dor, esforço

Antecedentes Pessoais:
PT, cirurgia gastro, atopia

História familiar

Crescimento

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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pH metria 24h

Detecta refluxo ácido

Relação RGE /sintomas

pH metria 24h

Avalia:
- Clearence
- Indice refluxo
- Eficácia terapêutica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Traçados pH metria

Refluxo não
ácido

Refluxo ácido

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Impedância esófagica

Refluxo não ácido

Refluxo gasoso

Refluxo breve (<15s)

Lactentes c/ Sintomas resp

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Traçados Impedância esófagica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Refluxo ácido							                       Refluxo não ácido
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Radiologia

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Malrotação       			       Hérnia hiato                         	      Estenose esofágica
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Endoscopia e histologia

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Esofagite péptica                    Barrett                                  Esofagite Eosinofílica

Esofagite péptica



253

Tratamento

Estilo vida:
Alimentação, Sono

Exercicio e gestão peso

Farmacos:
Antiácidos (agentes tampão); Agentes de superficie (Sucralfate)

Antagonistas Receptores H2; Inibidores Bomba Protões

Procinéticos ( metoclopramida, domperidona)

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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IBP:

Omeprazol, esomeprazol

1 A 2 mg/Kg/d

1 a 2 id

30 min antes PA e Jantar

AR H2:

Ranitidina

5-10 mg/kg/d

2 a 3 id às refeições

TAQUIFILAXIA

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Eficácia IBP na esofagite

N = 65 crianças

c/ esofagite erosiva
% doentes

0,7                 <1,4                <3,5             (mg/K/d)

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Hassal et al. J. Pediatrics 2000
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Eficácia IBP nos sintomas de DRGE

% doentes

Total         Pirose     Disfagia      Irritab      Tosse

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Hassal et al. J. Pediatrics 2000
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Abordagem prática

Refluxo no lactente

Refluxo e asma

Doença de refluxo na criança e adolescente

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Happy spitter

Tranquilizar

Fraccionar refeições

Posicionamento

Fórmula AR

    fármacos

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Lactente com RGE e MPP

Calorias insuficientes:

Fórmula AR

Espessar com amidos (arroz ou milho)

Lactente com RGE e MPP

Extensamente hidrolizado

Sonda Nasogastrica

Calorias adequadas: considerar outras causas

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Lactente com RGE e irritabilidade

Corrigir erros alimentares:
  Técnica
  Quantidade suficiente?

Terapêutica empirica?
   (Anti ácido/ Ext. Hidrolizado)

pH metria / EDA ?

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Philip E. Putnam. J Pediatrics 2009
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Criança / Adolescente

Pirose / Dor retroesternal

    ARH2 / IBP 2 a 4 sem

    Alt. estilo vida
	 - Peso
	 - Cafeina
	 - Alcool
	 - Tabaco

resposta

Melhoria

EDA com biopsias

Reavaliar em 2-3 M

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Criança / Adolescente com esofagite

ARH2 / IBP 8 a 12 sem

Alt. estilo vida

Reavaliar

EDA
Considerar pH metria

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Asma e RGE: quando tratar

Asma persistente
e 						      AR H2 ou IBP 3 meses
Sintomas RGE

Asma persistente 		       - pneumonias rec. 		     pH metria

sem 		          mas 	      - asma nocturna 		     ou

Sintomas RGE 			       - dep. corticóide 		     Prova terapêutica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rudolph et al. JPGN 2001
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Complicações DRGE

Adenocarcinoma
Esofágico

Estenose Péptica Esófago Barrett

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rudolph et al. JPGN 2001
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Candidatos a Cirurgia Anti - refluxo

Falência tratamento médico

Dependência tratamento médico prolongado

Asma persistente/pneumonias rec. por RGE

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Resultados Cirurgia anti - refluxo

Taxa de sucesso  					     57 a 92%

Mortalidade 						      0 a 5%

Taxa global complicações				    2 a 45%	

“Dumping”							      NA

“Gas bloat”						      2 a 8%		

Obstrução delgado					     1 a 11%

Nissen desfeito						      1 a 13%	

Taxa reoperação						     3 a 19 %

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rudolph et al. JPGN 2001
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Esofagite eosinofilica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite eosinofilica

Inflamação crónica da mucosa esofagica

   Eosinofilia epitelio esofagico
   (> 15 eos/HPF)

   Estômago e duodeno não envolvidos

   Resposta incompleta IBP

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Prevalência

Novos doentes com Esofagite Eo (1994-2003)

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Liacouras et al, Clin Gastroent Hepatol 2005
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Fisiopatologia

Resposta imunoalergica

   Alergenos alimentares ou aeroalergenos
   Sazonalidade
   Fisiopatologia
   Resposta a dietas elementares

   Associação com DRGE

   Il-6, PAF’s,VAP:    relaxamento LES
   Efeito do acido e pepsina sobre a mucosa

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica



271

Fisiopatologia

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Apresentação clínica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Disfagia

Impacto alimentar

DRGE refractária

Idade

Pirose

Vómitos

Má progressão ponderal

Dificuldades alimentares
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Apresentação típica

Rapaz

Idade escolar

Disfagia intermitente

Impactos alimentares

Antecedentes atopia

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Endoscopia e histologia 

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Rastreio Alergológico

(IgE total, Eo sg,

foodmix e phadiatop)
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Tratamento

IBP

Corticosteroides tópicos

Montelukast?

Dieta evição

Antagonistas IL-5?

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Corticoide deglutido
   Sintomas
   infiltração Eos

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Remedios et al Gastrointestinal Endosc 2006
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Prognóstico

História natural: conceito de “remolding”…

Fibrose ? E. Barrett ?

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite infecciosa

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica



279

Esofagite infecciosa

Crianças

- imunocompetentes

- imunodeprimidas

Agente patogénico:

- Bacterias

- Fungos

- Parasitas

- Virus

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Febre, mau estar

Clínica de

esofagite
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Esofagite infecciosa

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Candidiase esofagica

Mais frequente no imunodeprimido

  Diagnóstico:
  - Cultura tecido

  Tratamento:
  - Fluconazol
  - Evitar IBP

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica



282

Esofagite herpética

Imunodeprimidos e imunocompetentes

  Diagnóstico:
  - Biopsia IF
  - PCR

  Tratamento:
  -Aciclovir
  - IBP

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite a CMV

Transplantados
Imunodeficiência

  Diagnóstico:
  - Inclusões virais na biopsia
  - PCR

  Tratamento:
  - Ganciclovir
  - IBP

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite caustica

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite caustica

• Ingestão acidental antes dos 5 A

• Ingestão voluntária na adolescência

Tipo de caustico
  Base: granulado ou liquido
  Acido
  Comprimidos (AINE, tetraciclinas, sulfato fe, KCl …)

Concentração

Volume ingerido

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite caustica

- Não induzir o vómito

- Observar boca e orofaringe

- Ausência lesão mucosa oral não exclui lesão esofágica

- Se ingestão muito provável e produto caustico:
      iniciar protocolo
      contactar Gastro (EDA 1ªs 24 horas)

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Esofagite caustica: diagnóstico

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Lesão superficial mucosa

Lesão de toda espessura mucosa

Lesão transmural até muscularis
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Esofagite caustica -tratamento

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica
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Estenose cáustica - sequelas

Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica

Tratamento:
Dilatação endoscopica
Cirurgia
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Refluxo gastro-esofágico. Esofagite não péptica



1º curso de formação 
para internos: 2011 - 2012

291

Isabel Gonçalves

Colestase Neonatal

Colestase Neonatal

cap cinco
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Colestase Neonatal

Colestase NN - Palavras chave

“Greenlandia”
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Colestase Neonatal

Colestase

Estase de colatos = Retenção de sais biliares

Colestase neonatal - Protocolo de abordagem diagnóstica
Ermelinda Santos Silva1, Ines Po2, Isabel Goncalves3

Ata Pediátrica Portuguesa
Sociedade Portuguesa de Pediatria CONSENSOS E RECOMENDAÇÕES
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Colestase Neonatal

Incidência e Etiologia

Extra-hepáticas 	 40 %
“Intra-hepáticas “ 	 60%
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Colestase Neonatal

 evolução  diagnostica

AVBEH 			   30%

Hepatite NN		  30%

2012: HNN <  5 % das colestases NN
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Colestase Neonatal

Ácidos biliares:

95% circulação enterohepática

5% síntese hepática
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Colestase Neonatal

Transporte de sais biliares
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Colestase Neonatal

Abordagem diagnóstica

“” Nevertheless, evaluation of the infant
with cholestasis remains a difficult task owing to the diversity 
of cholestatic syndromes, to their obscure pathogenesis,    
and to the often nonspecific clinical and pathologic presentation… .”
Balistreri et al, 2005

Prioridades?
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Colestase Neonatal

CLASSIFICATION OF DISORDERS ASSOCIATED WITH CHOLESTASIS IN THE NEWBORN
Biliary atresia
Bile duct stricture/neonatal sclerosing cholangitis	
Choledochal cyst
Anomalies of the pancreaticoduodenal junction
Spontaneous perforation of the bile duct
Inspissated bile
Mass
Intraductular: stone, rhabdomyosarcoma
Extraductular: hepatoblastoma, neuroblastoma

INTRAHEPATIC DISORDERS
Idiopathic
“Idiopathic” neonatal hepatitis
Intrahepatic cholestasis, persistent
Severe intrahepatic cholestasis with progressive hepatocellular disease
Alagille syndrome (syndromic paucity of the intrahepatic bile ducts,
arteriohepatic dysplasia)
Nonsyndromic paucity of the intrahepatic bile ducts
Intrahepatic cholestasis, recurrent
Benign recurrent intrahepatic cholestasis
Hereditary cholestasis with lymphedema (Aagenaes syndrome)
Anatomic
Congenital hepatic fibrosis or infantile polycystic disease
(liver and kidney)
Caroli disease
Metabolic or endocrine disorders
Disorders of amino acid metabolism
Tyrosinemia
Disorders of lipid metabolism
Cholesterol ester storage disease (Wolman)
Niemann-Pick disease
Gaucher disease
Disorders of carbohydrate metabolism
Galactosemia
Fructosemia
Glycogen storage disease type IV
Disorders of bile acid metabolism, primary
3â-Hydroxysteroid Ä5-C27 steroid dehydrogenase/isomerase
Ä5–3-Oxosteroid 5â-reductase (multiple mutations)
Disorders of bile acid metabolism, secondary
Zellweger syndrome (cerebrohepatorenal syndrome)
Peroxisomal enzymopathies
Disorders of bile acid transport
Rotor syndrome

Dubin-Johnson syndrom
Mitochondrial hepatopathies
Other metabolic defects
á1-Antitrypsin deficiency
Cystic fibrosis
Hypopituitarism
Hypothyroidism
Neonatal iron storage disease
Infantile copper overload (Menkes syndrome)
Hemophagocytic lymphohistiocytosis
Arginase deficiency
Toxic
Total parenteral nutrition–associated cholestasis
Fetal alcohol syndrome
Other drugs (maternal or used in neonatal intensive care)
Cholestasis associated with infection
Sepsis with possible endotoxemia (urinary tract infection,
gastroenteritis)
Syphilis
Toxoplasmosis
Listeriosis
Congenital viral infections
Cytomegalovirus
Herpesvirus (herpes simplex and human herpesvirus 6)
Cocksackievirus
Echoviruses
Rubella virus
Hepatitis B virus
Other hepatitis viruses: C? nonAnonB?
Human immunodeficiency virus (HIV)
Parvovirus B19
Chromosomal
Trisomy 18
Trisomy 21 (Down syndrome)
Donohue syndrome (leprechaunism)
Vascular disorders
Budd-Chiari syndrome
Perinatal asphyxia
Multiple hemangiomata
Cardiac insufficiency
Miscellaneous
Congenital disorders of glycosylation
Shock, hypoperfusion
Intestinal obstruction
Neonatal lupus
ARC syndrome (arthrogryposis, renal tubular dysfunction,
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Colestase Neonatal

Principais problemas

Não investigar prioritáriamente situações tratáveis
“Listas de exames” / excesso de investigação

        Atraso diagnóstico na Atresia VB(...)
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Colestase Neonatal

Prioridades de Investigação

Excluir causas tratáveis em tempo útil:

“AVBEH “
Panhipopituitarismo /hipotiroidismo (...)
Toxoplasmose, sifilis, virus (:::)

Defeitos congénitos  sais biliares
Algumas Metabólicas: galactosémia, tirosinémia
Hemocromatose nn (..)
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Colestase Neonatal

Jogar com as análises

AST / ALT – marcadores de citolise

ALP / GGT – lesão via biliar

Lactato /amonia/ glicemia/ Pi - marcadores
		  	  D.  Metabólico e sintese hepática

Coagulação / colesterol -  sintese hepática
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Colestase Neonatal

Suspeitar de Atresia VB  & enviar precocemente

Palavras chave:
Icterícia ~~3ª sem
RN termo,  bom PN,  vigoroso,
bom crescimento
Fezes acolicas /descoradas * /           Coluria
Hepatomegalia firme

* 17% sem acolia
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Colestase Neonatal

AVBEH
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Colestase Neonatal

AVB Laboratório

AST / ALT  pouco elevadas 

>>> GGT e F. Alcalina
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Colestase Neonatal

Imagem

Ecografia*:
Vesicula biliar não visualizada ou rudimentar

Dinamica vesicular  ausente:
		  jejum 3-4 h - -- vesicula distende
		  Pprandial - --colapsada

  MAS !! Experiencia do imagiologista
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Colestase Neonatal

Eco (II)

Quisto hilar (raro)

Sinal da corda triangular (*)

Poliesplenia

Malformações  v Porta , veia cava

(*) Imagiologista com experiencia 



308

Colestase Neonatal

α1 - ATP

Causa mais frequente de colestase NN em Portugal

Região Norte +++

2ª causa de TRH em Portugal

Δ  = doseamento de a1 Antitripsina serica (n > 100mg/dl) 

Fenotipagem (Pi)

		  Fenotipo ZZ, SZ

	     colestase
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Colestase Neonatal

Clinica

!Confusão com AVB fácil...

Acolia nas formas graves / bilis espessa

Hepatomegália firme (+)

Mas:

		

RCIU e MPP desde o nascimento
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Colestase Neonatal

Panhipopituitarismo

Colestase, RCIU, hipoglicemias precoces, persistentes

GGT geralmente baixa / citolise variável

Eco Tf: hipoplasia do corpo caloso

 Tratamento: hormonal substitutivo
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Colestase Neonatal

Just Like Honey

COLHEITAS EM HIPOGLICÈMIA !!

GH, T3, T4, TSH, Cortisol : inadequados

RMN – hipoplasia haste hipofisaria, **
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Colestase Neonatal

FIC & BRIC: Definição

Progressive Familial I Cholestasis (PFIC)

Familial Intrahepatic Cholestasis (FIC)

Benign Recurrent Intrahepatic Cholestasis (BRIC)

Doenças dos transportadores de SB

	 BSEP  (gene ABC B11)

	 FIC1   (ATP8B1)

	 MDR3 (ABCB4)
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Colestase Neonatal

Colestases intra-hepáticas (PFIC’s)

Tipo 1 e 2 (FIC1 e BSEP)

  colestases persistentes com GGT baixa

Tipo 3 (MDR3)	GGT elevada

								        		  6 MPrurido em todas (<< na tipo 3)

Mau crescimento :  1 >>2				             

Envolvimento pancreatico e intestinal : 1

Hepatomegália considerável em todas
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Colestase Neonatal

TRH  2 ANOS

FIC 2 / BSEP
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Colestase Neonatal

FIC 1 & 2: Diferenças fenotipicas

  FIC 1							       FIC2  ++

                      Colestase + prurido  +  γ GT normal

Multissistemica
	 Diarreia
	 Esteatorreia
	 Teste suor +
	 baixa estatura / MPP

AST /ALT  < 100
Bilirrubina  >
BSEP + (imuno HC)

Figado
Cirrose precoce 
HCC >>
Litiase

AST /ALT elevadas
Bilirrubina >>
 BSEP (-)   imunoHC
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Colestase Neonatal

Genética das CIH

Gene			  Loci			       Function			   Disease		      Inheritance		    γGT

FIC1			  18q21-q22							      PFIC1/BRIC1	     AR			     low

BSEP			  2q24								       PFIC2/BRIC2	     AR			     low

MDR3		  7q21								       PFIC3/BRIC3	     AR			     high

Aminophospholipi
d translocase

Bile acid export 
pump

Phosphatidylcholine 
secretion

From  Marion Aw,  UPDATE ON INTRAHEPATIC CHOLESTASIS, HSN
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Colestase Neonatal

Estratégia terapêutica / FIC & BRIC

Step 1
 - ADEK’s;  suporte nutricional
 - UDCA (30 mg/kg/d)

Step2
 - Rifampicin 5 -10mg /kg/ d
 - UDCA + RIF
 - 4-fenilbutirato ? Colestimida?  (BRIC 1 e 2)
 - farnesoid X receptor ligands/agonists and benzfibrates  (FIC 3)

Step3
 - Derivação biliar
 - Drenagem naso-biliar
 - MARS
 - 		  Liver transplant	
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Colestase Neonatal

Mutações & Intervenção terapêutica?

Mutation specific drug therapy for progressive familial or benign recurrent intrahepatic cholestasis: A new tool in a near
future? Emmanuel Gonzales, Emmanuel Jacquemin* Journal of Hepatology 2010 vol. 53 j 385–387

Classes of mutations:

3: missense mutation with
canalicular expression but
decreased function

2: missense mutation leading
to misfolding and ER retention

1: nonsense mutation

FXR agonists

ERAD inhibitors
chaperones

< Read through
premature stop 
codon drugs

3

2

1
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Colestase Neonatal

Colangite esclerosante NN  (CE)

Rara (..)	 1987	

Gene?

Clinica

CONFUSÂO com AVB !

Bom PN, boa PP, acolia rara

Colestase dura 3-6 M

Hipertensão portal precoce e severa
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Colestase Neonatal

CE	 diagnostico

GGT e F alcalina elevadas

Colangiografia percutanea

Colangiografia per-operatória (..)

Biópsia hepatica



321

Colestase Neonatal

S Alagille

1 : 100 000

10 % das colestases NN

Invariávelmente RCIU

Δ: Genética molecular (gene Jag1)
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Colestase Neonatal

Clinicamente

Sind dismorfico:
	 Facies caracteristico
	 Cardiopatia /EPP
	 colestase com ductopenia
	 Anomalias esqueléticas
	 Embriotoxon posterior
	 renais, mais raras

Mau crescimento >>>
Prurido feroz



323

Colestase Neonatal

Laboratorialmente

Citolise moderada

GGT e colesterol >>>

Colestase importante,persistente

Sais biliares elevados

Deficite de vitamina E +++

Insuficiência pancreática

hipotiroidismo
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Colestase Neonatal

S. Alagille

40 % Melhoria na adolescência
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Colestase Neonatal

Colestase e D.Metabólica

MPP
Vómitos / recusa alimentar
Hipotonia / letargia
craneotabes

Hipoglicemia fácil /recorrente
Coagulopatia
Lactato +/amonia + / gasometria +
Hipofosfatémia (tirosinémia / D mitocondrial)
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Colestase Neonatal

D Metabólica II

Clinitest* positivo
   Galactosemia
   Insuficiência hepatica!

α Fetoproteina elevada
   Tirosinemia
   Mitocondriais
   PFIC
   Anemia hemolitica
   CDG, ...
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Colestase Neonatal

Novas etiologias

Deplecções de DNA mitocondrial
Alta mortalidade~~6 Meses

Hipoglicemia+hiperlactacidemia + Coagulopatia
Colestase / nistagmus
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Colestase Neonatal

Novas etiologias

Def Citrina (~~citrulinemia II , adulto)
NN , Colestase transitoria ~~  < 6 meses
	 Citrulina e tirosina elevadas, R; serina/treonina >2
	 “falsas galactosémias”

Adulto: NASH, Pancreatite, D Neuropsiquiatrica
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Colestase Neonatal

GGT  
  BOM PN

GGT  
RCIU 

GGT
  FIC’s
  Metabolica / s.biliares
  Sepsis /virus/toxico

colestase AVBEH
MDR3
C.esclerosante

A1-ATP
FQ
Mitocondrial
Alagille
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Colestase Neonatal

Prognóstico

10 - 15 % Colestases transitorias (recup total)

40 - 50%  Hepatopatia cronica

				    TRH < 10 Anos
				  

20 - 25%  Hepatopatia estavel

	            5 % mortalidade precoce

	            25 % mortalidade global



1º curso de formação 
para internos: 2011 - 2012

331

Isabel Gonçalves

Insuficiência hepática aguda

Insuficiência hepática aguda

cap seis
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Falência Hepática Aguda

suspeitar 

Investigar

tratar

Insuficiência hepática aguda
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Hepatite aguda/  ? FHA ?

Suporte

Evitar Dietas	 Evitar Fármacos!!

Açúcar, açúcar, açúcar.....
   
Alerta!!!
Vómitos repetidos, prostração, agravamento subito da ictericia

										              ? FHA ?

Insuficiência hepática aguda
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AASLD POSITION PAPER
The management of Acute Liver Failure: Update 2011
William M. Lee, R. Todd Stravitz, and Anne M. Larson

Recomendações GIII , na maioria

Adultos 

Fisiopatologia +++

Insuficiência hepática aguda
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Definição

Doença multissistémica com necrose hepatocelular 
que compromete a função de síntese:
(coagulopatia refractária à vit K  >  INR ≥ 2), com 
ou sem encefalopatia, numa criança sem evidência de doença 
hepática prévia

King´s College

Seminars in Liver Disease 1996; 16 (4): 349-355

Insuficiência hepática aguda
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Na prática...

Se TP/ TTP alterados e Ø CID
		  vit K ev ( 1mg/kg;   5-10mg/dose)
		  repetir coagulação (INR)  15 a 24h depois

  			             Coagulopatia refrataria á vit K = FHA

Insuficiência hepática aguda
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Fisiopatologia

Grave lesão hepatocelular (pode haver perda de 80 a 85% da massa 
de hepatócitos)

Perda ou redução importante da função hepática:
		  compromisso homeostasia da glicose
		  Sequestro de fosforo
		     da produção de lactato
		     síntese dos factores de coagulação
		     capacidade de eliminar fármacos, toxinas e bilirrubina
		     (…)

 Disturbio metabolismo intermediário

Insuficiência hepática aguda
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Fisiopatologia / Coagulopatia

Deficiencia de factores / consumo 
CID rara (< antitrombina III + PDF)

	 Tromboelastograma melhor q INR

Factor VII: melhor na monitorização

R/ Vit. K iv id
Plasma se hemorragia / procedimentos
Factor VII / Fibrinogenio* rec
Plaquetas  se < 50000 + hemorragia

Insuficiência hepática aguda
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Fisiopatologia / infeção 

Imunodeficiência
	 Níveis e  função do complemento estão
	 Alteração da função dos neutrófilos e das células de Kupffer

  ~ 25- 40% das crianças com FHA têm bacteriemia
     Gram positivos +++
     fungos +

Insuficiência hepática aguda
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  A infecção é uma causa importante de morbilidade 
  e mortalidade na FHA 

J Pediatr Gastroenterol Nutr. 2011 Sep;53(3):320-5.
 
Infectious complications in pediatric acute liver failure.
 
Godbole G, Shanmugam N, Dhawan A, Verma A.

145 
25% patients had proven IC
7% (11) mortality due to IC

Limiar baixo para o uso de AB:
monitorização da infecção com PCT e culturas frequentes

Não há benefício na descontaminação intestinal

Insuficiência hepática aguda
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Fisiopatologia / Hemodinamica

Lesão hepática      citocinas vasoactivas     circulação hiperdinâmica

Vasodilatação esplancnica e sistémica

		  débito cardíaco
		  RVP

	      Insuf circulatória
	         fluxo sanguíneo cerebral	   FMO
	        IRA

TA = RVP x DC (FC x Volume Sistólico)

Hipotensão
Taquicardia
# sist-diast >>

Insuficiência hepática aguda
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Fisiopatologia  

Encefalopatia e edema cerebral
	 Multiplicidade de fatores precipitantes** e agravantes

Edema cerebral
		     amónia   	      glutamina cerebral (astrócito)
				              Edema citotóxico

		     fluxo sanguíneo cerebral (factores locais ou sistémicos que 		
	 condicionam  vasodilatação)

		    resposta inflamatória sistémica
					   

**Precipitantes da encefalopatia: sedação, hemorragia GI, 
(hipoNa, hiper ou hipoglicemia, febre e infeção

Insuficiência hepática aguda
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Complicações da FHA

Encefalopatia / Edema cerebral

Coagulopatia

Hipoglicémia / Problemas ácido - base

Hepato-renal  ..(20 %)

Sepsis (20 a 40 %)

Cardiovasculares

Insuficiência hepática aguda
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Reconhecimento da encefalopatia … clinica

Estadiamento da Encefalopatia (nascimento - 3 anos)

Grau 1-2       Inversão do padrão de sono; irritabilidade, choro inconsolável 
		     ou “birras constantes”; sonolência / agitação
		     Reflexos N / 

Grau 3	   Sonolência, estado estuporoso

Grau 4	   Coma com reacção à dor (4a) ou sem resposta (4b)
		    Reflexos ausentes
		    Postura em descerebração/ descorticação

Estadiamento da Encefalopatia (> 3 anos)

Grau 1	  Inversão do padrão do sono; sonolência / agitação 
                  Dificuldade desenhar figuras
                  EEG N

Grau 2        Comportamento desadequado; desorientação; oscilações fáceis do humor; agitação
                  Asterixis; incontinência
                  EEG alterações ligeiras

Grau 3	 Estado estuporoso mas despertável; confusão; discurso incoerente
                 Asterixis; Reflexos   ; rigidez
                 EEG alterado
	
Grau 4 	 Coma com reacção à dor (4a) ou sem resposta (4b)
		  Reflexos ausentes, flacidez
		  EEG muito alterado

Insuficiência hepática aguda

Avaliar pupilas e 
sinais de HIC!!!
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Investigação

A investigação etiológica depende da idade, epidemiologia e história clínica

30 – 40% de etiologia desconhecida (pior prognostico)

Na investigação deve ser dada prioridade às causas tratáveis (..)

A estabilização do doente é prioritária vs investigação

Insuficiência hepática aguda
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Investigação básica

Ionograma completo (Na, K, Cl, PO4, Ca, Mg) Gasimetria 

Creatinina, ureia
Hemograma (com esfregaço), Grupo
Marcadores de síntese: factores V, VII, TP e TTP, INR, fibrinogénio; albumina, colesterol
Outros marcadores de função: amónia, lactato, glicose 
Marcadores de necrose: AST, ALT, LDH
Marcadores de lesão da via biliar: FA, γ-GT, BRB T

Ecografia abdominal com doppler
Ecocardiograma (<2 anos)
EEG 

Insuficiência hepática aguda
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Investigação etiológica de 1ª linha

Metabólica (<2 A): cartão Guthrie; aminoácidos pasma
Ferritina e saturação da transferrina (recém-nascido)

Marcadores  auto-imunidade: ANA, ASMA, LKM, imunoglobulinas, TAD
Doseamento ceruloplasmina*, Cu U (24h) e pós D-penicilamina (> 3anos)

Serologias e/ou PCR viral (vírus mais frequentes por grupo etário): 
<6M HSV, enterovirus, adenovirus;  6M-3 A HHV 6, varicela zoster, enterovirus, 
adenovírus, parvovirus B19; ≥3A  EBV, CMV, HAV, HEV, HBV, parvovirus B19 

Doseamento paracetamol (4h após ingestão) e outros fármacos 

Tubo hemograma – extracção DNA

Insuficiência hepática aguda
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Dicas

  Intoxicação por paracetamol / fig isquemia : 
    Brb < ,  citolise +++

  D. Wilson :   Brb +++,  citolise  <	R: Brb / F alc > 2
  Hemolise brusca tubulopatia tipo fanconi

  Febre /adenopatias / trombocitopenia
  Doença hematológica > provável

Insuficiência hepática aguda
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FHA metabólica

Palavras chave

	 Idade << 2 A

	 Hist prévia MPP/ vómitos/ ADPM

	 “Reye-like”

	 Colestase ligeira/ Ø

	 Citólise variável ( )

	 Amónia  , lactato,  glicémia 

	 Acidose metabólica

	 Hipertrofia VE (ecocardiograma)

Insuficiência hepática aguda
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Etiologia: series pediatricas

			    <3 A (n=127)	           ≥3 A (n=221)	        Total (n=348)

Indeterminada	        68				    101				     169 (49%)	

Paracetamol	          2				    46				      48 (14%)

Outros tóxicos	          1				    16				      17 (4%)

Metabólica	         23				    13				      36 (10%)	

Infecciosa		          9				    11				      20 (6%)

Auto-imune	          6				    16				      22 (6%)

Choque		           7				    9				      16 (5%)

Outros		          11				    9				      20 (6%)

PALF Study Group (USA, Canada e UK); J Pediatr 2006
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Etiologia  # 131 casos

RN		   			            n=31			   Crianças		              n=100

Hemocromatose NN*		    15				    Vírus		 			   55

Linfohistiocitose H			     5				    Hepatite não A-E		  45

Vírus Herpes Simples		    5				    Hepatite A-B			   7

Metabólicas				      4				    Outros 				    3

Paracetamol				      1

Endócrinas				      1				    Metabólicas*			   18

Choque					       1				    Paracetamol			   8

										          Outros tóxicos			   5

										          Sépsis/ Hipóxia		  3

										          Outros				    3

King´s College 1991-2000; J of Gastroenterology and Hepatology 2004
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Etiologia        n 215

			    	 RN (42)		  Lactente (23)		  Criança (95)		  Adolescente (55)			 

Autoimune		  0			   0				    9				    4	

Indeterminada		 2			   8				    41				    17	

Wilson			   0			   0				    6				    4	

Fármacos			  1			   6				    19				    25

HNN				   17			   0				    0				    0

Metabólica		  5			   3				    6				    1

Viral				   10			   4				    8				    1

DHM				   6			   1				    1				    0

Outros			   1			   1				    5				    3

DHM – doença hematológica maligna; RN LHL

Criança 1 – 12 anos; Adolescente 12-18 anos

King´s  Eur J Pediatr Out 2010
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Abordagem

i. medidas gerais

ii. terapêutica específica

iii. tratamento complicações (âmbito uci)

iv. indicação de trh
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i. medidas gerais

Estabilização até transferência para um centro com trh

Admissão c intermédios ou c intensivos

Ambiente tranquilo, evitar a agitação, a dor

Manter normotermia: 36,5-37,5ºC
	
	 Não tratar hipotermia ligeira espontânea (35-36,5ºC)

Manter normoglicémia, entre 80-100 mg/dl      CVC se necessário [glicose] > 12,5%
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i. medidas gerais /UCI /STEP INEM

Ø Sedação 
	 exepto para procedimentos invasivos (remifentanil 0,5-1 mcg/kg/min ou propofol  se > 2 anos) 

V mecânica*
	 Insuficiência respiratória
	 EH grau ≥ 3 ou ≥ 2 e agitados 
	 Pré transporte (EH > 2)
 
Se HIC manitol (0,25-0,5g/kg se osm>320 mOsm/kg)

Se convulsões      fenitoina ou pequenas doses de midazolam (0,5-1mg/kg ev)
		
N-acetilcisteína (NAC) 100 mg/Kg/dia ev, em perfusão

* Para entubação: curarização e sedação com pequenas doses de remifentanil, tiopental ou midazolam
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ii. Terapêutica específica

Fármacos
    Paracetamol 							       NAC
    Outros

Intoxicação com Amanita  ph					     Penicilina G, silibina, NAC

Hepatite viral 
   HSV; Herpes zoster 						      Aciclovir
   HHV 6									         Ganciclovir?
   HBV									        Lamivudina/ adefovir
   EBV									        Ganciclovir?
   Enterovirus 								        Pleconaril? Imunoglobulina?
   Parvovirus B19							       Imunoglobulina?

Doenças metabólicas
  Tirosinémia tipo 1							      NTBC, dieta com restrição proteica	
  Galactosémia								        Dieta sem lactose

Desregulação imune
  Hemocromatose neonatal 					     Exsanguineo-transfusão, Imunoglobulina, NAC
  Hepatite auto-imune						      Metilprednisolona e.v.
  Linfohistiocitose hemofagocítica				    Protocolo HLH 2004

Doença de Wilson	 						      Transplante hepático

Isquémia aguda							       Suporte Cardiovascular

Síndrome Budd-Chiari						      Anticoagulação/ considerar caso a caso TIPS

HELLP									        Parto emergente
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Decisão Trh

?
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Critérios de mau prognóstico King´s FHA pediatria

Idade < 2 A			 
INR ≥ 4	
			 
Brb ≥ 235 μmol/L
		   
Leuc > 9×109/L

Sensibilidade de qq 1 - 76%; qq 2 - 93%, qq 3 - 96%, qq 4 - 100%

Encefalopatia G1-2   > Mortalidade 44%
Encefalopatia G3-4   > Mortalidade 78%
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? Criterios para TRH ?

1 Selection criteria for liver transplantation in paediatric acute liver failure: the saga continues.
Shanmugam NP, Dhawan A.
Pediatr Transplant. 2011 Feb;15(1

2 King’s College Hospital Criteria for Non-Acetaminophen Induced Acute Liver
Failure in an International Cohort of Children.
Sundaram V, Shneider BL, Dhawan A, Ng VL, Im K, Belle S, Squires RH

J Pediatr. 2012 Aug 18.	
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Table 6. Potentially Helpful Indicators* of Poor Prognosis in Patients With ALF

Etiology

	 Idiosyncratic drug injury

	 Acute hepatitis B (and other non-hepatitis A viral infections)

	 Autoimmune hepatitis

	 Mushroom poisoning

	 Wilson disease

	 Budd-Chiari syndrome

	 Indeterminate cause

Coma Grade on Admission

	 III or IV

AASLD position Paper –update 2011
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Criterios ii: D Wilson  / paracetamol

Acetaminophen-Induced ALF	 Strongly consider OLT listing if:
 arterial lactate >3.5 mmol/L after early fluid resuscitation
 List for OLT if:
 pH <7.3 - or -arterial lactate >3.0 mmol/L after adequate fluid resuscitation
 List for OLT if all 3 occur within a 24-hour period:
	  presence of grade 3 or 4 hepatic encephalopathy
 	  INR >6.5
	  Creatinine >3.4 mg/dL
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King’s College Criteria

Non-Acetaminophen-Induced ALF
 List for OLT if:
 INR >6.5 and encephalopathy present (irrespective of grade)

or any three of the following
 (encephalopathy present; irrespective of grade):
 Age <10 or >40 years‡
 Jaundice for >7 days before development of encephalopathy‡
 INR 3.5
 serum bilirubin > 17 mg/dL

 Unfavorable etiology, such as
	 Wilson Disease
	 idiosyncratic drug reaction
	 seronegative hepatitis
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Na pratica:

Transplante / DC  melhor terapia na FHA (80% sobrevida)

Dador Vivo /controversia

Transplante Auxiliar (limitado a poucos centros)

Transplante hepatocitos (não validado)

	 Sistemas bio artificiais (……)

	  MARS – poucos estudos
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Etiologia HP 1988-2011		  n 53

						      <2 A (n=27)				    ≥2 A (n=26)	

Doença metabólica*			  10						      1
Infecção virusal**			   4						      7
SHF						      2						      -
Intoxicação cogumelos		  2						      4
Doença Wilson				   -						      2
Outras***				    2						      2
Indeterminada				   7						      10

*Doença metabólica: galactosemia (2), tirosinemia (2), deplecção DNA mit (3), frutosemia (1), OTC (2), def LCHAD (1)
**Infecção virusal: <2 anos (EBV, adenovirus, HSV, varicela); ≥2 anos (VHB-1; VHA-4; VHE-1; VHS6-1)
***Outras: <2 anos (HAI, HNN); ≥2 anos (S Budd Chiari, HAI)
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HP 1988-2011		

		

sobrevida global 74%; sobrevida pós TRH 79%; sobrevida com fígado nativo 30%		

53		

53		

5 faleceram	

9 faleceram	 9 faleceram	

9 ci TRH	 20	

29     TRH	
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Pneumonias Repetidas				    Pneumonias complicadas

Terminologia/(Pre)Conceitos				    PRINCIPAIS COMPLICAÇÕES:

Definições							          Derrame Pleural

Etiologia e Abordagem Diagnóstica			      Abcesso Pulmonar

Casos Clínicos							          Pneumatocelos

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Terminologia

Pneumonias Repetidas

	 ou

Pneumonias de Repetição

	 ou

Pneumonias Recorrente
     (PR)

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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(Pre)Conceitos

Infecções respiratórias baixas de repetição são pneumonias recorrentes (PR)

O diagnóstico de PR pode ser apenas clínico

As causas mais frequentes de PR são a aspiração de corpo estranho, as malformações e as IDP

Existe uma abordagem diagnóstica única das PR

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Definições

Pneumonias de repetição/recorrentes:
  ≥ 2 episódios de pneumonia/ano
  ≥ 3 episódios (qq período tempo)

                         Dx radiológico

                         Rx N entre episódios ou pneumonia   
                                                    em localização ≠

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Definições

Pneumonias de repetição/recorrentes:
  ≥ 2 episódios de pneumonia/ano
  ≥ 3 episódios (qq período tempo)

                         Dx radiológico

                         Rx N entre episódios ou pneumonia   
                                                    em localização ≠

Pneumonia Persistente: manutenção de alterações clínicas  
> 14 dias e/ou radiológicas  > 4-6 semanas

Alterações radiológicas persistentes

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Pneumonias de Repetição
Pneumonia Recorrente

Incidência de pneumonia: 15-40/1000  

                                    7,7-9%
		                       pneumonia recorrente

Maioria ocorre em crianças c/ patologia de base, previamente conhecida

ø patologia conhecida    desafio dx            
                                
                       principais MC Pneumo (HP)

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Panitch HB, Pediatr Infect Dis J 2005; 24: 265-6
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Etiologia

Protocolos Pneumologia AEP www.aeped.es/protocolos/

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Etiologia

Protocolos Pneumologia AEP www.aeped.es/protocolos/

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Etiologia

Protocolos Pneumologia AEP www.aeped.es/protocolos/

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Etiologia

Turcios N, Patel P. Pneumonia that recurs: your diagnostic challenge. Contemporary Pediatrics 2003;3:82-9

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Mecanismos de Defesa Pulmonares

Barreiras Físicas					     Defesas Humorais

Filtração partículas VA				    Igs G, A, M e E
Tosse (Reflex. Prot. VA)				    α1- antitripsina e α2-macroglobulina
Clearance mucociliar				    Lisozimas
Movimento Fluidos Alv				    Lactoferrina
Espirros							       Complemento
Broncoconstrição					     α e β defensinas
								        Interferon

Defesas Celulares
Linfócitos B/T
Macrófagos pulm
Neutrófilos

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Defesas Celulares		
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Classificação Etiológica

Pneumonias Repetidas e Complicadas

VA/PARÊNQUIMA

  Ausência filtração nasal      
  (traqueostomias)

  Obstrução intrinseca 
  (CE, secreções, tum)
 
  Obst extrinseca     
  (adenopatias)

  Aspiração
  (RGE, incoordenação)

  Malf broncopulm
	

CLEARANCE MUCOCILIAR

  Asma 
  FQ
  Discinésia Ciliar 
 
SIST. IMUNITÁRIO

  IDP
  ID 2ria

Kaplan KA, Beierle, EA, Faro A, Eskin TA, Flotte TR. Recurrent
 pneumonia In children. Clin Pediatr 2006; 45:15-22
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Etiologia

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Owayed AF, Campbell DM, Wang EL. Underlying causes of recurrent
pneumonia in children. Arch Pediatr Adolesc Med 2000; 154:190-4
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Etiologia

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Cabezuelo Huerta G, Vidal Micó S, Abeledo Gómez A, Frontera Izquierdo P. 
Underlying causes of recurrent pneumonia. An Pediatr (Barc) 2005; 63: 409-12
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Etiologia

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Ozdemir O, Sari S, Bakirtas A, Zorlu P, Ertan U. Underlying disesases
of recurrent pneumonia in Turkish children. Turk J Med Sci 2010;40:25-30
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Etiologia

Recorrência     Casualidade

Factores Risco Inf resp inf

             Idade
             PT
             Sexo  
             Tabagismo (Pais)
             Infantário/Família Numerosa/Overcrowding

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Abordagem Diagnóstica

Abordagem escalonada/individualizada

1º – confirmar o diagnóstico de PR
             (confirmação radiológica)

História Clínica Pormenorizada

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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História Clínica - Anamnese

Idade

Localização

Sintomatologia associada

Idade:
1º ano: malform. pulm, 
                 cardiopatia,  IDP
1-2A:  RGE, Asma

Localização
Única: obstrução, malform
Variável : RGE, asma, IDP

Sintomatologia associada
Aspiração, FQ, IDP…

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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História Clínica - Anamnese

Caract.  Exacerbações (1º episódio) e intercrise

Tosse/Broncospasmo 

Caract. deglutição, RGE/vómitos

Relação sint .resp. e alimentação

Clínica ORL – infecções/alergia

Clínica GI (diarreia)

Episódio sufocação (CE)

Outras infecções/gérmens

Antecedentes NN (PT, vent)

Atopia pessoal e familiar

Crescimento

Pert Resp Sono

Fact  Ambienciais (infantário)

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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História Clínica – Exame Objectivo

Estado geral/nutricional
Alterações mucocutâneas: palidez, eczema
Adenopatias
Inspecção torax (SDR, conformação),  
                  auscultação e percussão
Sinais de insuf resp crónica
                  (hipocratismo digital)
Ex. ORL: pólipos nasais, OMA crónica, HAA
Alt. Neurológicas

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Abordagem Diagnóstica

Abordagem escalonada/individualizada

1º  – confirmar o diagnóstico de PR
             (confirmação radiológica)

História Clínica Pormenorizada

Analisar/Rever Rx

Excluir/Tratar causas principais de acordo 
                              com dados obtidos

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Kaplan KA, Beierle, EA, Faro A, Eskin TA, Flotte TR. Recurrent
 pneumonia In children. Clin Pediatr 2006; 45:15-22

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Caso 1

Rapaz, 9A

Pneumonias de repetição base dta, ≥ 3 A

Asma/rinite alérgica (corticóide inalado, montelukaste, fluticasona nasal)

Previamente seguido na Cons.Medicina HP, feita investigação alargada

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Caso 1

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 1

  1ª Consulta



392

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 1

INVESTIGAÇÃO (Prévia):
  IgE N, Phadiatop neg
  TC: alterações de características residuais não significativas

ORIENTAÇÃO
  Tx Corticóide inalado e broncodilatador SOS
  Atitude expectante - vigilância
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2

Rapariga, 5A

Pneumonias recorrentes com diferentes localizações ≥ 4M 

Broncospasmo nas infecções resp; várias OMA; tosse + broncorreia crónicas

Crescimento adequado

Atopia familiar (asma)

Investigação alargada no Médico Assistente 
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2

  1ª Consulta
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2

INVESTIGAÇÃO (Prévia e inicial no HP):

  IgA, IgG, IgM, IgE, C3, C4, CH50 N, Phadiatop e Foodmix neg, Teste Suor neg, 
  alfa1-antitripsina N

  TC: Áreas de densificação pulmonar bilaterais e pequena atelectasia LM
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2

Tosse/Broncorreia mantidas  e novas infecções sob cinesiterapia regular

TAC: áreas de densificação já visualizadas, infiltrados alveolares 
inflamatórios/infecciosos, atelectasia subsegmentar, estrias fibróticas 
e bronquiectasias tubulares centrais à dta, espessamento difuso 
das paredes brônquicas.
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 2

Doseamento Igs    Def IgA e IgG2    Cons.             						    
	       IDP

Terapêutica: AB profilático
                   Igs sc
                   Cinesiterapia
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 3

Rapariga, 6A

Pneumonias recorrentes à dta ≥ 2º ano de vida

Rx sempre com alterações na mesma localização
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 3
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 3

INVESTIGAÇÃO
  
  IgA, IgM, IgG e subclasses N, IgE ligeiramente   , Phadiatop e Foodmix negativos: 
  Linfopenia ligeira com CD4/CD8 N

  1ª BF N (3A)

  TC mostrou diminuição do calibre brônquio LM associada 
  a consolidação atelectásica LM
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Caso 3

estenose confirmada em BF recente
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Pneumonias Complicadas

Derrame Pleural

Abcesso Pulmonar

Pneumatocelos

Insuficiência Respiratória

Sepsis
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Derrame Pleural Parapneumónico

Complicação mais frequente da pneumonia
Pneumonia é a causa mais frequente de derrame pleural (DP) na criança

Pneumonias bacterianas - 40% DP
Pneumonias Pneumocócicas – 60% DP
0.6-2% pneumonias complicam-se com empiema
 
   prevalência – relação com alt. epidemiológicas,  		
>> serótipos 1 e 19A 
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Patofisiologia

Líquido pleural =>ultrafiltrado do plasma procedente dos 2 folhetos pleurais (vol. 5-15 ml – adulto)
Reabsorção + via linfática, ++ folheto parietal

Infecção/Inflamação Pulmonar
                   
       deseq. produção/reabsorção
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

História Natural

Estadio I – Derrame pleural Livre: acumulação de fluido claro na cavidade pleural, c/contagem de 
leucócitos   , duração 1-3 dias

Estadio II – Derrame pleural Fibrino-purulento: deposição de fibrina no espaço pleural =>septação/
formação de loculações,   leucócitos, espessamento do líquido, eventual transformação em pus (emp-
iema), duração 7-10 dias.

Estadio III – Derrame Pleural Organizado: infiltração da cavidade pleural por fibroblastos, finas mem-
branas intrapleurais reorganizam-se tornando-se espessas e não elásticas, podendo dificultar a reex-
pansão pulmonar (“pulmão encarcerado”)
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Etiologia

Bacteriana (++): 
  Streptococcus pneumoniae (1 e 19A)
  Staphylococcus aureus
  Streptococcus pyogenes

Vírus: adenovirus, influenza, parainfluenza, EBV

Mycoplasma pneumoniae

Mycobacterium tuberculosis

empiema
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Clínica

Febre persistente 
(apesar de Tto AB pneumonia)

Dificuldade respiratória (SDR) – relação directa com volume de líquido acumulado

Dor torácica (pleurítica)
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Exame Objectivo

Postura escoliótica c/inclinação para o lado afectado (defesa)

SDR

Macicez à percussão

AP   MV, atrito pleural



411

Pneumonias Repetidas e Complicadas

Diagnóstico

Rx torax (de pé, semi-sentado)
  Postura escoliótica (defesa)
  Obliteração do seio costo-frénico

Ecografia torácica
  Características, volume, presença de septos, localização adequada para drenagem

TC torax
  não realizada de forma sistemática/indicações específicas 
  (diferenciar empiema c/níveis aéreos de abcesso)

Avaliação analítica: hemograma, protCreact, ionograma, glicose, proteínas, albumina, LDH
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Protocolo de Abordagem
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Exames no Líquido Pleural

Microbiologia
  Exame directo (tubo estéril), culturas (frasco de hemocultura)
  PCR para Pneumococos (tubo estéril)
  PCR universal (tubo estéril)

Exame citoquímico (tubo estéril+tubo EDTA)
  pH, glicose, protéinas, albumina, LDH, exame citológico

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Características DP

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Abordagem

Drenagem - decisão baseada:
  Dimensão do derrame (>1-2 cm)
  Clínica

Fibrinolíticos (uroquinase, alteplase):
  Liquido espesso/septação
  Pús (empiema)

Procedimento Cirúrgico (VATS, mini-toracotomia, descorticação)
  Falência tto médico
  Empiema complexo, organizado/”pulmão encarcerado”

Pneumonias Repetidas e Complicadas

2 mg em 5 ml SF
3-5 ml SF
Encerrar 2-3h
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Fibrinolíticos

Contra-indicações

  Reacção alérgica prévia à urokinase

  Trauma ou cirurgia recente

  AVC hemorrágico

  Alterações da coagulação

  Trombocitopenia

  Insuficiência hepática

  Gravidez

  Fistula bronco-pleural

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Evolução

Quando retirar o dreno ? Depende de vários factores:
  apirexia
  estado geral conservado
  quantidade de drenado pleural mínima
     marcadores inflamatórios
  caracterização imagiológica (Rx, eco)

É uma decisão clínica 
  resolução clínica do derrame 
                             e 
  drenagem inferior a 25-50ml/dia ou 1-1,5ml/Kg/dia

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Abcesso Pulmonar

Definição: cavidade de parede espessa com conteúdo purulento, resultante de infecção pulmonar

Infecção -> necrose -> cavitação -> abcesso

Complicação de pneumonia: destruição do tecido pulmonar pela infecção e formação do abcesso

Infecção numa cavidade pré-existente

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Abcesso Pulmonar - Tipos

2 tipos:
Primário: criança previamente saudável, como complicação de pneumonia

Secundário: se patologia prévia:
  IDP
  FQ (bronquiectasias, dç pulm supurativa)
  Patologia estrutural pulmonar (bronquioectasias, malformação adenomatóide 
  quística, quistos   broncogénicos) 
  Doença neurológica (PC) => aspiração

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Etiologia

++ frequentes:
  Staphylococcus aureus
  Streptococcus pyogenes
  Streptococcus pneumoniae

++ raros, mas ++ abcesso 2rio:
  Pseudomonas aeruginosa
  Klebsiella pneumoniae
  anaeróbios

Pneumonias Repetidas e Complicadas



421

Clínica

Febre persistente - apesar de terapêutica AB

Sintomatologia respiratória: dificuldade respiratória, tosse, dor torácica

Anorexia, letargia

EO: SDR,  expansão torácica, macicez à percussão, AP   localizada MV, 
fervores crepitantes localizados

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Diagnóstico

Rx torax – suspeita
  imagem hipotransparente c/conteúdo líquido e paredes espessas, c/ ou s/ nível hidroáereo, 
  geralmente única, de dimensões variáveis, inserida numa área de pneumonia

Ecografia – avaliação inicial
  Imagem em anel hiperecogénico c/margens irregulares, conteúdo heterogéneo 
  c/nível hidroaéreo

TC torax – diagnóstico definitivo

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Tratamento

Antibioterapia Prolongada 4-8 semanas
  Ceftriaxone/cefotaxime + flucoxacilina (vancomicina/clindamicina/metronidazol)

Drenagem (percutânea)?
  Risco de fistulização
  Estudos recentes descrevem redução da duração 
  da febre e do tempo de internamento

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Evolução

Prognóstico favorável

Resolução 4-6 meses (confirmada por TC) na maioria dos casos

Raramente, ++ se co-morbilidade, destruição permanente do tecido pulmonar, 
sobre-infecção subsequente => necessidade de excisão cirúrgica

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Pneumatocelos

Quistos de parede fina, preenchidos com ar, no parênquima pulmonar 
(rotura da parede bronquiolar pela inflamação)

++ Frequentemente múltiplos (-- únicos)

Complicação de pneumonia

Etiologia
  ++ Staphylococcus aureus
  tb Streptococcus pneumoniae, Streptococcus 
  pyogenes, Haemophilus influenzae

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Clinica

++ assintomáticos, clínica=pneumonia

Risco rotura =>pneumotorax

DD: abcesso, quistos broncogénicos, malformação adenomatóide quistica
Sínd Hiper IgE -> ++ risco infecção Staph

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Diagnóstico

Rx torax

TC torax
      dd
abcesso pulm

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Tratamento

Antibioterapia dirigida para gérmens + frequentes
  Staphylococcus aureus
  Streptococcus pneumoniae

Drenagem (se gdes dimensões),
mas, risco de fistulização

Pneumonias Repetidas e Complicadas
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Miguel Félix

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa 
broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

cap oito
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Patologia respiratória crónica

1. Estridor crónico

2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecções víricas

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Estridor crónico

“a palavra “estridor” é originária do termo latino stridulus, que quer dizer chiado, assobio, sibilo. 
O estridor é um sintoma audível, produzido por um fluxo rápido e turbulento do ar, através de 
um segmento estreitado do tracto respiratório…”

som mais ou menos áspero, agudo, ou “musical”, causado por fluxo turbulento de ar nas grandes 
vias aéreas, e pela vibração destas à passagem do ar, em situações de obstrução parcial

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Inspiratório

obstrução parcial da via aérea extratorácica
 - laringe
 - cordas vocais

abertura na expiração 

colapso na inspiração

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Inspiratório

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Expiratório

origem intratorácica (ex., traqueia, grande brônquio)

nota-se na expiração pelo colapso da zona afectada causado pelo aumento 
de pressão intratorácica

pode ser bifásico

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Inspiratório

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bifásico

origem intra / extratorácica (ex. região subglótica)

pode ser quase contínuo pela localização e pela gravidade da obstrução

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bifásico

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Avaliação

história clínica dirigida

exame objectivo cuidadoso

exames complementares ponderados

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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História

idade de início? desencadeante?

características? contínuo? oscilante? que factores agravam/melhoram?

relação com sono, posição, alimentação, infecções, actividade…

antecedentes neonatais e outros
 - condilomas
 - entubação
 - laringite prévia
 - alergias

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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História

sinais / sintomas associados:
 - mau crescimento estato-ponderal
 - crises de cianose
 - dificuldade respiratória
 - engasgamentos 
 - regurgitações

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Observação

ouvir o ruído! se não audível, pedir a pais que imitem

qualidade do choro (rouco, normal, disfónico…)

aspecto geral, nutrição

dificuldade respiratória

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Observação

mudanças com a posição

angiomas cutâneos / outras lesões

exame neurológico sumário

AP e AC

FR e FC

tumefacções tecidos moles

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Estridor crónico (>10-14 dias)

  Extratorácicas						                  Intratorácicas

  laringomalácia (até 75 a 80%)		       		       traqueomalácia

  disfunção CV (2ª causa em lactentes?)     		       broncomalácia

  estenose laríngea/ subglótica			        	      compressão vascular da traqueia

  angioma glótico/subglótico			        		       outras compressões extrínsecas

  laringite crónica						           	      estenose traqueal congénita (anéis completos)

  papilomatose laríngea

  quisto laringe (+ freq que angiomas!), laringocelo

  corpo estranho laríngeo

  quisto da valécula

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia

descrição inicial – “estridor laríngeo congénito”

anomalia congénita da laringe mais frequente (60 a 75%)

causa desconhecida, 

- atraso de maturação das estruturas de suporte da laringe

incidência desconhecida

alguns aa - M:F 2:1; nossa experiência M=F

mortalidade excepcional

morbilidade variável, em casos graves

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia

alterações anatomo-fisiológicas
 - epiglote tubular, em omega
 - queda posterior da epiglote
 - pregas ariteno-epiglóticas curtas
 - cartilagem aritenóide redundante e mole
 - colapso das estruturas na linha média durante inspiração

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia

início
  - “maternidade”, até 2-3 meses, mas tipicamente 3-6 semanas
     (necessário fluxo inspiratório suficiente para produzir estridor)

cursa com períodos de agravamento e melhoria

estridor agudo, “musical”, apenas inspiratório

mais audível em decúbito dorsal e agitação / choro

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia

maioria dos casos muito bem tolerados

maior a preocupação dos pais que o incómodo da criança

evolução benigna, por vezes aumenta até cerca de 6 M, com resolução até 18 – 24 M

noutros casos:
 - engasgamento / dificuldade em mamar
 - má evolução ponderal gasto energético excessivo
 - crises de apneia / cianose 
 - SDR significativo

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia – investigar?

essencialmente diagnóstico clínico

confirmação - fibroscopia respiratória

indicações 
 - cronologia atípica (idade início, evolução)
 - gravidade da DR, episódios de cianose
 - má evolução estato-ponderal, dificuldade alimentar marcada
 - situações sindrómicas
 - outras alterações ao EO (angiomas, massas…)
 - ansiedade familiar preocupante

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Laringomalácia - orientação

maioria dos casos – tranquilizar, acompanhar

rever se persistir > 18 M

esclarecer sobre evolução, sinais de alarme

casos graves:
 - (traqueostomia)

 - (laringoplastia)

 - suporte ventilatório não-invasivo via máscara nasal (CPAP)
      boa experiência nos nossos casos 
      evolução para a resolução em todos
      melhoria clínica, incluindo crescimento
      sem necessidade cirurgia

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Outras causas

Parésia CV

 unilateral
   - congénita ou adquirida (ex. pós cirurgia)
     alteração do choro
     estridor que pode ser bifásico
     estridor mais audível quando acordado

 bilateral 
   - habitualmente associado a alterações SNC
   - situação mais grave, paralisia na linha média
   - estridor agudo, bifásico, dificuldade respiratória
   - evolução depende da causa

tratamento pode exigir traqueostomia
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Outras causas

Estenose subglótica

 - congénita
     canalização incompleta das estruturas embrionárias
     calibre da zona subglótica < 4 mm (termo) ou 3 mm (PT)
     estridor bifásico, áspero, dificuldade respiratória

 - adquirida
     geralmente secundário a entubação prolongada / traumática
     história pode apontar para diagnóstico

 - diagnóstico
     fibroscopia respiratória
     TAC…

 - tratamento 
     cirurgia reconstrução traqueal
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Outras causas

Angioma subglótico

 - causa pouco frequente
 - estridor bifásico mais ou menos intenso, dependendo do tamanho e localização
 - dificuldade respiratória variável
 - progressivo na fase de crescimento do angioma
 - início no primeiro semestre
 - uni ou bilaterais, circunferenciais
 - cerca de 50% - angiomas cutâneos presentes
 - diagnóstico
      fibroscopia respiratória
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Estridor crónico

diversidade de causas

maioria congénitas e benignas

história dirigida e exame atento 

discriminar factores associados que sugiram investigação

fibroscopia respiratória 

terapêutica raramente necessária

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica

1. Estridor crónico

2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecções víricas

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Definição

Patologia supurativa broncopulmonar crónica

   - Conjunto de situações caracterizadas por uma quantidade aumentada 
  de secreções brônquicas, com componente purulento significativo, e que tem 
  como manifestação clínica principal uma tosse húmida (ou produtiva) por períodos prolongados.

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Espectro

Bronquite bacteriana persistente (BBP)

Doença pulmonar supurativa crónica (DPSC)

Bronquiectasias

Comum:
  - Tosse húmida crónica com/sem fervores grosseiros na AP
  - Inflamação neutrofílica das vais aéreas
  - Infecção bacteriana endobrônquica
  - Défice da clearance mucociliar
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Definições / conceitos

Tosse crónica em crianças
  - Tosse diária com duração > 4 semanas

Tosse produtiva vs tosse húmida
  - Crianças raramente expectoram, mesmo com muitas secreções na via aérea, 
    que o termo “produtiva” é pouco apropriado

Distinção tosse seca vs tosse húmida pelos pais 
é muito concordante com avaliação por médicos
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Bronquite bacteriana persistente (BBP)

Condição clínica pediátrica caracterizada por:

 - tosse húmida/produtiva > 4 semanas

 - Resolução da tosse com tratamento antibiótico

 - Ausência de indícios que apontem para uma causa diferente para a tosse

 - “Oficialmente” reconhecida pela British Thoracic Society e Thoracic Society of New Zealand and Australia

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas



460

Bronquite bacteriana persistente (BBP)

Crianças mais novas (< 5 anos, mediana 3 anos)

Por vezes referida “pieira”, cansaço fácil, “falta de energia”

AP sem sibilos, geralmente fervores grosseiros

Agravam durante intercorrências víricas

Não respondem a broncodilatadores
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Bronquite bacteriana e tosse crónica?

Estudo prospectivo avaliando causa de tosse crónica em crianças

  - Infecção bacteriana endobrônquica em cerca de 40%

  - H. influenzae, S. pneumoniae, M. catarrhalis em LBA

  - Neutrofilia significativa em LBA
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BBP - radiologia

Radiografias muitas vezes referiadas como normais, mas a maioria apresenta 
algumas alterações peribrônquicas

TC de tórax deve ser reservada para casos de insucesso terapêutico 
ou se suspeita forte de bronquiectasias
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BBP 

Doença potencialmente curável

Tratamento AB precoce reduz probabilidade de progressão da doença

Tratamento antibiótico só eficaz se prolongado
  - Mínimo 14 dias (2 a 4 semanas)
  - Tratamentos “clássicos” (até uma semana) não resolvem os sintomas, ou recidivam em poucos dias
  - Uma resposta completa e mantida a curso prolongado de AB é necessária para confirmar o diagnóstico de BBP
  - Episódios recorrentes (> 2 /ano) – investigar bronquiectasias

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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DPSC / Bronquiectasias

Clínica praticamente comum, incluindo:
  - Tosse húmida / produtiva crónica

  - Exacerbações infecciosas recorrentes

  - Dispneia de esforço, +/- sibilância

  - Alterações da AP, hipocratismo digital

  - Deformidade torácica, mau crescimento

  - Hemoptise (raramente)

Bronquiectasias distinguem-se por alterações típicas na TC de tórax

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bronquiectasias

Dilatações irreversíveis das vias aéreas periféricas

Diagnóstico radiológico (TC alta resolução)
  - Brônquios periféricos dilatados
  - Espessamento da parede brônquica
  - Ausência do estreitamento normal dos brônquios
  - Aglomerados de formações quísticas
  - Acumulação de secreções / rolhões
  - Relação bronco-arterial > 1-1,5 (variável com idade)

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bronquiectasias / DPSC

Etiologia

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bronquiectasias / DPSC

Morbilidade significativa
  - Infecções, insuficiência respiratória crónica
  - Má qualidade de vida
  - Hipoxémia
  - Deterioração da função pulmonar
  - Hipertensão pulmonar, doença cardíaca, malnutrição

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bronquiectasias / DPSC

Tratamento
  - Cinesiterapia, clearance da via aérea, nebulizações com soros hipertónicos
  - Antibióticos inalados
  - Antibióticos sistémicos (exacerbações, profilácticos)
  - Anti-inflamatórios
  - Broncodilatadores e corticóides inalados
  - Oxigenioterapia, outras…

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica

1. Estridor crónico

2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecções víricas

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Bronquiolite obliterante (BO)

Definição:
  - “…uma forma rara de obstrução crónica das vias aéreas, associada a alterações 
     inflamatórias dos bronquíolos e caracterizada histologicamente pela obstrução intraluminal destes.”

  - “…oclusão parcial ou completa do lúmen dos bronquíolos respiratórios e terminais, 
     por tecido inflamatório ou fibrótico…”

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO

Clínica
  - Insuficiência respiratória 
  - Taquipneia
  - Fervores
  - Sibilância
  - Insuflação com aumento do diâmetro AP do tórax
  - Hipoxémia que persiste mais de 60 dias após episódio inicial

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO - etiologia

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO - diagnóstico

Avaliação completa e sistemática:

  - HC e EO
  - Pesquisa de etiologia infecciosa (episódio inicial)

  - Estudos de imagem
  - Exploração funcional respiratória

  - [biópsia pulmonar]

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO - diagnóstico

Etiologia infecciosa
  - Pesquisa Adenovirus, VSR, Influenza e Parainfluenza, Mycoplasma…

Infecção por Adenovirus geralmente cede após episódio agudo

Potencial de tratamento inicial limitado a Mycoplasma

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO - diagnóstico

Radiografia de tórax
  - Espessamento peribrônquico e reforço intersticial bilateral
  - Hiperinsuflação marcada
      Forma particular  - S. Swyer-James, pulmão pequeno e hiperlucente unilateral – até 1/3 das crianças
  - Áreas dispersas de consolidação / atelectasia

TC tórax alta resolução
  - Padrão em mosaico
  - Atenuação vascular
  - Bronquiectasias centrais

Biopsia pulmonar*…

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

BO pós-Adenovirus, 13 anos
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

BO pós-Adenovirus, 6 anos
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

BO pós-infecciosa, 7.5 anos BO pós-infecciosa, 9 anos
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Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas

BO pós-infecciosa, 7.5 anos

BO pós-infecciosa, 10 anos
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BO - função pulmonar

Espirometria típica:

  - FEV1, FEV1/FVC diminuídos
  - FEF 25-75 diminuído +++
  - Obstrução muito marcada das pequenas vias aéreas, 
  tipicamente sem (ou com escassa) resposta ao BD

  - CPT aumentada (insuflação)
  - VR/CPT aumentado (air trapping)

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO – tratamento

Tratamento:
  - Medidas suporte geral
      Evicção de factores de agravamento (tabaco…)

      Nutrição adequada

      Programas de exercício

      Técnicas de desobstrução da via aérea

      Oxigenoterapia suplementar

  - Broncodilatadores / corticóides inalados
     Em pacientes em quem se demonstrou resposta favorável

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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BO – tratamento

Corticóides sistémicos
  - Benefício não provado mas, a usar:
  - Precocemente na doença
  - Pulsos ev de MPDN, 30 mg/kg (máx 1 gr), por dia, três dias consecutivos por mês, 3 a 6 meses

Imunoglobulina – efeito imunomodulador
  - 1-2 gr/kg ev, em ciclos mensais, pode ajudar a diminuir uso de corticóides

Azitromicina, uso prolongado
  - Efeito anti-inflamatório comprovado noutras doenças
  - Indicação para utilização na BO (10 mg/kg, 3 x/semana)

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Patologia respiratória crónica

Fazer história clínica
Observar (ver, ouvir, auscultar)

Radiografia de tórax
TC de tórax
Broncofibroscopia
Outros (muito ponderados, caso a caso)

Patologia respiratória crónica: - Estridor crónico - Doença supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecções víricas
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Licenciatura em Medicina
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Assistente Hospitalar Graduada de Pediatria
Unidade de Transplante HP - UTH CHUC
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Membro do corpo editorial do GE e da Ata pediátrica.
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Maria Helena Lopes Estêvão

Maria Helena Lopes Estêvão
mhestevao@chc.min-saude.pt
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maria
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miguel
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