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MODULO 8 - Pediatria do Internamento de Medicina e Subespecialidades - Coordenagido Maria Helena Estévao

No ano da abertura do novo Hospital Pediatrico de Coimbra, iniciamos também um novo modelo de formagao, com o
10 Curso de Formagao para Internos: 2011-2012. Trata-se de um evento com sessoOes clinicas tedricas e tedrico-praticas,
com apresentacao e discussao de temas gerais de pediatria médica e cirdrgica e com avaliagao de conhecimentos.

O objectivo é proporcionar formagao pediatrica geral, coordenada e sequenciada, conjugando a experiéncia dos
formadores e a juventude dos formandos.

O publico-alvo sao internos de programas de formacgao especifica e internos do ano comum.

Desenvolver-se-a ao longo de dois anos, dividido em 9 mdédulos. Cada modulo é composto por 8 sessoes,

com duracao de 1 hora e 30 minutos cada, o que corresponde a um periodo de formacao total de 108 horas.

Pretende-se, com a compilacao de todas as sessdbes em formato digital, e - book, obter uma forma atraente
de divulgar os conteudos, para melhor memorizacao.

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 Comissao Organizadora e Cientifica
Direccao do Internato Médico Celeste Bento

Comissao de Internos Fernanda Rodrigues

Centro de Investigacao e Formacao Clinica Guiomar Oliveira

Hospital Pediatrico de Coimbra Maria Francelina Lopes

Manuel Jodao Brito



. MODULO 8 - Pediatria do Internamento de Medicina e Subespecialidades - Coordenagido Maria Helena Estévao

> Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca
Ricardo Ferreira

N Patologia do sono
NUria Madureira - Maria Helena Estévao

> Diarreia cronica. Celiaquia
Susana Almeida

> Refluxo Igasdtro-esofégico. Esofagite nao péptica
Susana Almeida

> Colestase neonatal
Isabel Goncalves

> Insuficiéncia hepatica aguda
Isabel Goncalves

> Pneumonias repetidas e complicadas
Teresa Silva

Patologia respiratoria crdonica: - Estridor crénico
- Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgoes viricas
Miguel Félix



Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais.
Avaliacao nutricional da criancga

Ricardo Ferreira
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' Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca

Alimentacao da crianca normal



O aleitamento materno é a referéncia

v'Nutricdo
v'Proteccéo
v'Programacdo Metabdlica




' Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Leite Materno

> 300 componentes....

Proteccao



Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliagcao nutricional da criancga

Breast-feeding: A Commentary by the ESPGHAN
Committee on Nutrition

Inteligéncia
futura

Leite

Materno

4 D Inflamat
Intestinal




WHO/UNICEF Recommendation:
Exclusively breast feed for 15t 6 months

-EBF can provide adequate
‘Energy
‘Nutrients
Fluid
‘Protection from infection
*Nutrition for growth
S -Feeding colostrum: important
W -Avg intake: 700-800 mi/day
¢y, +Individual exceptions exist

WHO/UNICEF 2001

Photo: K. West

Energy required by age and the amount from breast milk
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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...”
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WHO/UNICEF Recommendation:
Exclusively breast feed for 15t 6 months
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E
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Formulas infantis - Legislacao

» Codex alimentarius (FAO / OMS)
Actualizacao regular (2007)
Composicao
Qualidade
Seguranca

» Legislacao Europeia

» Legislacao Nacional
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Codex Alimentarius - Leites

Leite 1 Leite 2
» Energia 60 - 70 Kcal/100 ml 60 - 85
» Proteinas 1,8 - 3,0 g/100 Kcal 3-5,5
» Lipidos 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, Nucledtidos, LCPUFAs )
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Humanizacao das Proteinas do L. Vaca

Qualidade

Teor proteico

——
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Medical Position Paper

Global Standard for the Composition of Infant Formula:
Recommendations of an ESPGHAN Coordinated
International Expert Group

*Berthold Koletzko,' +Susan Baker, $Geoff Cleghorn, §Ulysses Fagundes Neto, | Sarath Gopalan,
q0lle Hernell, #Quak Seng Hock, **Pipop Jirapinyo, T¥Bo Lonnerdal, $£Paul Pencharz,
&4Hildegard 1"..1::r'rr:mh't:1.1 i Jaime Ramirez-Mayans, §9YRaanan Shamir, #Dominique Turck,
***Yuichiro Yamashiro, and 1¥1Ding Zong-Yi

ESPGHAN RECOMMENDED STANDARDS FOR THE COMPOSITION OF INFANT FORMULA

387
TABLE 1. Proposed compositional requiremenis of infant formula
Component Unit Minimum Maximum
Energy keal/100 ml &0 70
Proteins
Cows’ milk protein 2/100 kcal 1.8* 3
Soy protein isolates 2/100 kcal 2.25 3
Hydrolyzed cows’ milk protein 2/100 kcal 1L.BF 3

*The determination of the protein content of formulae based on non-hydrolyzed cows’ milk protein with a protein content between 1.8 and 2.0 g/100 keal

should be based on measurement of true protein (Jtotal N minus NPN] = 6.25) (31).
tFormula based on hydrolyzed milk protein with a protein content less than 2.25 g/100 keal should be clinically tested.
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Leites de soja

19



Leites de soja

» Proteinas de menor valor biolégico
» conteudo proteico mais elevado (2,25 - 3 g/100 Kcal)
» Suplementacao: metionina, taurina, carnitina

» Fitatos: \ absorgao de minerais e
oligoelementos (Fe, Zn, I)

» Fito-estrogénios / isoflavonas

» Aluminio
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Medical Posiiion Paper

Sov Protein Infant Formulae and Follow-On Formulae: A
Commentary by the ESPGHAN Commuittee on Nutrition

» Satisfatorio p/ lactentes de termo, mas nao p/ prematuros
» A usar apenas por razdes econdmicas, vegetarianismo, ...
» Uteis na Galactosémia e intol. Lactose

» Uso no tratamento da alergia as proteinas do leite de vaca
»nao usar < 6 M

»frequente ha alergia concomitante a soja (Nao IgE-mediada)

» Prevencgao da alergia
» Cdlicas Sem evidéncia cientifical

» RGE
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Diversificacao Alimentar
» “Desmame”
» Alimentacao exclusiva/ lactea (LM / LF) % alimentacao da familia
» Diversificacao (sabores, texturas, ingredientes)

» Completa entre 12 - 24 Meses de idade
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Diversificacao Alimentar
» Objectivo Nutricional (macro e micro-nutrientes)
» Desenvolvimento motor oro-facial
» Maturacdo de sistemas enzimaticos digestivos
» Transicao para a alimentacao familiar
» Base para alimentacdo saudavel no futuro (preferéncias alimentares)
» Socializacao

» Modulacao do comportamento

23



Ha que ter em conta...

» Tradicao / Cultura, Mitos...
» Acessibilidade aos alimentos
» Motivacao / envolvimento dos cuidadores

» Caracteristicas da crianca

» OrientacOes “oficiais”
» Modas

» Evidéncia Cientifica... que é escassa!

24



Jomrazl of Pediagnic estroenicrology aad Nuirinon
46840 10 T 3008 by BEuropean Society for Pediamic Gastmenternlagy, Hepaiology, and Mutrition and
Marth American Sockety for Ped iaaric Chasin enternlogy, Hepamlegy, and Murritian

Medical Position Paper

Complementary Feeding: A Commentary by the ESPGHAN
Committee on Nutrition

ESPGHAN Committee on Nutrition: *Carlo Agostoni, TTamas Decsi, L3Mary Fewtrell,
20livier Goulet, Y Sanja Kolacek, ||'Berthold Koletzko, ***Kim Fleischer Michaelsen,

TTLuis Moreno, fJohn Puntis, 38Jacques Rigo, “Raanan Shamir, ||| ?Hania Szajewska,
***Dominique Turck, and T?[Tlﬂhannas van Goudoever
_h#
-
- -

efsam

European Food Safety Authority EFSA Jowmal (2009) T{12): 1423

SCIENTIFIC OPINIOXN

Scientific Opinion on the appropriate age for introduction of
complementary feeding of infants'

EFSA Panel on Dietetic Products, Nutrition and Allergies (:\‘l]_-_k):"‘

European Food Safety Authority (EFSA), Parma, Italy
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Crianca

A

Pediatra

Idade

de inicio

Quantidade

Tipo de
alimentos

Ritmo de
progressao
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Regras gerais
» Usar alimentos de qualidade, seguros, preparados com higiene
» Variedade % garantia de suficiéncia de micronutrientes
» Introduzir apenas 1 alimento novo de cada vez e vigiar reaccoes
» Progressivamente | consisténcia e {| homogeneidade
» Aumentar progressivamente a quantidade
» Diminuir gradualmente o n.° de refeicdes
» Substituir progressivamente as refeicdes de leite (objectivo: £ 500 mi/dia)

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

27



Idade de inicio

» OMS: 6 Meses - “ap6s os 180 dias”
- Risco: défice em Fe, Zn, Iodo
— Beneficio: prev. das infeccdes; amenorreia; < ganho ponderal materno
- Recomendacao + adequada em paises sub-desenvolvidos
— Promocao do Aleitamento Materno

» Europa (ESPGHAN / EFSA): 4-6 Meses - "> 17 e <26 semanas”
» Menor risco infeccioso
» Preocupacao: défices de nutrientes / efeitos no Desenvolvimento
» Treino de sabores
» Aspectos praticos (estilo de vida / actividade profissional)

28



Sopa ou Farinha Lactea?

29



Papa Lactea

- Aceitabilidade e digestibilidade

- Proteinas vegetais

- Acidos gordos essenciais

- Minerais e vitaminas

- Maior teor caldrico e proteico

- Maior seguranca nutricional (suplementos)
- Maior risco de obesidade...

Sopa

- Treino precoce de sabores nao doces

- Baixo teor caldrico

- Sem gordura (adicionar azeite)

- Mais pobre em macro e micronutrientes
- Fibras
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Que alimentos?

» Carne

» Figado

» Peixe

» Ovo (gema)

» Produtos Lacteos
» Vegetais verdes / alaranj.

» Leguminosas
(feijao, ervilha, grao, lentilha)

» Oleos e gorduras

» Sementes

Prot. alto valor biol. , Fe, Zn, ac. araquiddnico
anteriores + vitamina A

AA essenciais, n-3 LC-PUFA, iodo

AA essenciais, AG poli-insat., colesterol, Fe

Proteinas, energia, vit. (A, folato), calcio
Vitaminas A, C e acido fdlico
Prot. (< qualid.), energia, Fe (< absorv.)

Energia e acidos gordos essenciais

Energia

31



Frutas

» Praticamente todas as frutas podem ser usadas desde o inicio, desde que
a consisténcia seja adequada a maturacao da crianga

» Precaucdo: morango, kiwi, maracuja (histamina)

» ATENCAO!
» Nao misturar com a sopa
» Nao fazer papa de varias frutas (treino de sabores)
» Nao substituem a refeicao!
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Como fazer?
» Exige Tempo! Alimentar devagar e com paciéncia...
» A refeicdo deve ser um momento agradavel
» Falar com o bebé, mantendo contacto visual
» Minimizar a distraccao do bebé
» Encorajar a crianca a comer, mas sem forcar
» Se rejeicao: outras combinacoes / texturas, mas continuar a oferecer!
» O gosto aprende-se!

» Atencao aos sinais de fome / saciedade

33



Agua

» Unica bebida autorizada
» Oferecer ao longo do dia

» Chas:
» Taninos
» risco de contaminacgdo quimica
» Sumos de fruta:
» calorias extra sem valor bioldgico
» caries
» Anorexia para a comida
» risco de diarreia (sorbitol, manitol)

34



Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E
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» Cereais, tubérculos:
» Legumes: 3-5

» Fruta: 3-5

» Lacticinios: 2-3
» Carne, peixe, ovos:
» Leguminosas: 1-2

» Gorduras e Oleos: 1 -3

4 - 11 Porcoes

1,5-4,5

36



. Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca

Formulas lacteas especiais

37



. Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Formulas infantis

Proteinas

Oligoelementos

Minerais

38



' Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Situacoes Especiais

39



Prematuridade

» Objectivo: atingir o ritmo de crescimento intra-uterino

» Necessidades aumentadas / Imaturidade GI, renal, metab.
» Calorias

» Proteinas
» Minerais (cacio, fosforo, ferro)
» LC - PUFAs

» Prevencao da Entero-colite Necrotizante (NEC)

» Modulacao Intestinal...

40



Prematuridade - opcoes
» Fortificantes do Leite Materno
» Formulas para Prematuros

» Formulas para depois da alta (PDF - post-discharge formulas)

Malnutricao / Catch-up growth

Programacao Metabodlica

a1



Alergia alimentar

Hipersensibilidade Imediata
Sind. Alergia peri-oral

Gastroenteropatias eosinofilicas

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

RGE
Colicas
Obstipacao

Idade

Lactentes
Criangas

Id. Escol.

Lactentes

Lactentes
Criancas

Mecanismo

IgE

IgE

Imun. celular

Imun. celular

Clinica
Aguda
Sub-aguda/
Cronica
Sub-aguda/

Cronica

Auto-limitado
Croénica

42



Alergia alimentar / HPLV

NO, CHARLIE BEOCWN...
ESO NOC QUIEEE PECLCIR QUE
SEAS ALERGICO A LAS CHICAS
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Alergia Proteina L. Vaca
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E
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Leites Formula - proteinas
» Leites de Inicio (Leites 1)
» Leites de Transicao (Leites 2)
» Leites para prematuros
» Formulas PDF
» Parcialmente hidrolisadas (HA)

» Extensamente hidrolisadas

» Formulas elementares (aminoacidos)

» Leite de soja

Fonte proteica:
Leite de Vaca
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Proteina
do Leite de vaca

Aminoacidos Livres

Proteina da Soja

HPLV

» Leites Parcialmente Hidrolisadas (HA)

» Leites Extensamente Hidrolisados

» Leites Elementares

» Leite 22 soja...

Prevencao

Tratamento

Tratamento

Tratamento
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Hidrolisados de Proteinas

» Leites “hipo-alergénicos” - H.A. hidrélise parcial

» Leites Extensamente Hidrolisados (de seroproteina, de caseina)

» Se alergia isolada: modificacdo isolada das proteinas
» Se enteropatia alérgica: Férmulas semi-elementares
» Apenas para tratamento? Usar também na prevencao?

» Papel dos H. A. ?

48



Intolerancia a lactose
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Leites de soja
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Leites sem lactose

» Intolerancia a lactose
» Congénita (muito rara)
» Adquirida (Sind. pds-gastroenterite, enteropatia, Sind. Int. Curto)

» Galactosémia (rara)

50



Ma absorcao / Ma digestao

Formulas semi-elementares

» Hidrélise proteica extensa

» Triglic. Cadeia Média (60:40)
» Sem Lactose

» Polimeros de glicose

51



. Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Leites de Tratamento

» Conhecer a fisiopatologia!

» Ajustar as necessidades particulares

» Usar durante o minimo tempo indispensavel
» Preco

» Sabor / aceitacao

52



| 0UR PUBLIC BAR IS PRESENTLY

NOT OPEN BECAUSE IT IS
CLOSED- MANM’.ER
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' Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca

Avaliacao nutricional da criancga
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Ferramentas de avaliacao

» Histdria Clinica (aval. do risco nutricional)
» Semiologia: desnutricdo / sobrepeso / défices selectivos

» Antropometria
» Medidas directas
» Medidas calculadas (Indices Nutricionais)

» Parametros bioquimicos (metab. proteico, dsseo, hematoldgico, etc)

» Métodos de aval. composicao corporal
» DEXA, Pletismografia, Bio-impedancia, Imagiologia

56



Anamnese

» Histdria alimentar
» Alimentacao habitual
» Inquérito de frequéncia

» Registo

» Identificacao de factores de risco nutricional
» Patologia associada (doenca aguda, crénica)

» Tratamentos previstos (cirurgia, quimioterapia)

» Historia familiar e social

Avaliagao do risco
nutricional
(défice / excesso)

57
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Exame Fisico

» Semiologia

»
Somatometria

» Peso

» Comprimento / Estatura
» Perimetro Craniano

» Perimetro Braquial

» Perimetro da Cintura

» Pregas cutaneas

» Desenvolvimento pubertario

62



Somatometria basica

» Deve ser rotina

» Valores sequenciais + informativos que valores isolados
» Facil de aplicar, relativamente fiavel e reprodutivel

» Prematuros: ajustar a idade corrigida (até aos 2 A)

» Material de medicao regularmente calibrado
» Técnica de medicdo correcta
» Peso: despido (< 2 A) ou com roupa interior leve
» Comprimento (<85 cm): bebé direito, MI em extensao (2 pessoas)
» Estatura: descalco, calcanhares encostados atras, coluna direita, olhar em frente

»PC (< 2 A): fita ndo extensivel. Didmetro occipito-frontal
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Curvas de percentis

» Curvas da OMS: reflectem o crescimento ideal
» Maes e criancas saudaveis
» Amamentadas durante pelo menos 4 meses
» Alimentadas de acordo com as recomendacoes
» Boa nivel socio-econdmico
» Populacao de diferentes continentes

» Curvas do CDC: reflectem o crescimento real

“como se deve crescer”

“como se esta a crescer”
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca
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BMI-for-age GIRLS

Birth to 2 years {percentiles)

BSih

BMI (kg/m?)

mn 1

1 year

Age (completed months and years)
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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 pds-natal para VLBW

» Curvas de Fenton (2003): crescimento apds-periodo neonatal
(até as 50 semanas de IG)
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Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca
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. Alimentacao da crianca normal. Formulas lacteas especiais. Avaliacao nutricional da crianca E

Curvas especiais

» Sind. Down » Sind. Noonan

» Sind. Turner » Sind. Marfan

» Sind. Williams » Paralisia cerebral
» Sind. Silver-Russel » Mielo-meningocelo

» Sind. Prader-Willi > ...

69



Peso
» Facil de obter, reprodutivel, independente do operador

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

» Sensivel a alteragdes nutricionais agudas
» Reflecte variacdes ndo nutricionais (desidratacdao, edema, visceromegalias)

» Pouca informacgao acerca da composigao corporal
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Estatura
» Facil de obter
» Menos reprodutivel e mais dependente do operador do que o peso
» Erro amplificado no calculo de alguns indices nutricionais (IMC = P/E2)
» Reflecte o crescimento esquelético
» Nao reflecte alteragdes nutricionais agudas
» Pode ser o Unico sinal de doenca cronica (ex. D. Crohn)
» Potencial genético (estatura-alvo)
» Idade dssea

» Desenvolvimento pubertario (Estadio de Tanner)
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Medidas calculadas

» Indice ponderal (P/C3 x 100)
» Util na classificacdo dos RN com RCIU (simétrico / assimétrico)

» Relacdo Peso / Estatura (curvas CDC até aos 6 A)
» Percentagem do peso ideal (curvas CDC > 6 A) N =90-110%

» IMC (Indice de Massa Corporal) P/E2 (Kg/m?2)
» Curvas da OMS: disponivel desde o nascimento
» Percentis de Z-score
» Avalia o0 grau de desnutricao e de sobrepeso/obesidade
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Composicao corporal

» Perimetro braquial
» Reserva proteica (musculo) e de energia (gordura)
» Membro ndo dominante; Meia-distancia acrémio-olecranio
» Perimetro abdominal: sind. metabdlico
» Pregas cutaneas (tricipital, sub-escapular, etc)
» Reserva de gordura
» Medicao desconfortavel; Variabilidade inter-observador
» DEXA (sé a massa 6ssea - DMO ou os 3 compartimentos - osso, MG, MLG)
» Bio-impedancia
» Pletismografia por deslocacao de ar
» Imagiologia (Eco, TAC, RMN)
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Patologia do sono

Nuria Madureira
Maria Helena Estévao

CURTRO O IvEL TG AL O

-..J- i FOEMACLD CLIMICA

1 CHC Hospital =
I" Pediatrico I“ ||

nmlr

CHC Centro Hospitalar

19 CURSO DE FORMAQAO
de Coimbra, E.P.E.

PARA INTERNOS: 2011 -2012
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono (EPS)
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do Sono. Coimbra, 26 Junho 2012 77
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS

Patologia do Sono. Coimbra, 26 Junho 2012 78



Sono

Funcao basica

Restabelecimento dos varios sistemas organicos
Conservacao de energia

Crescimento e desenvolvimento SNC

Funcdes cognitivas

Descarga de emocoes

Fungdes neuroenddcrinas

Manutencao da termorregulacao

Manutencgao da imunidade

Sono insuficiente ou perturbado
Sonoléncia diurna

Hiperactividade, impulsividade, comportamentos
de inatencao, PHDA

Comportamentos de oposicao

Perturbagdes do humor e afectos

Perturbacdes das funcdes cognitivas superiores
Dificuldades de aprendizagem

Efeitos negativos no sistema cardiovascular, imune e

metabadlicos
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Regulacao do sono

s V1] ] A

Sleep Load

Melatonin

Wake Propensity

Circadian
Oscillation’s v
Alerting Signal T Sleep

gam 3pm g pm ‘ 3am g am
o} Awake Asleep 0

Processo homeostatico

Acumulacao de substancias quimicas promotoras de sono dependente da duracao
e qualidade do sono prévio e da duragao da vigilia pressao de sono

Ritmo circadiano endégeno

Organizacao do sono e regulacao ciclos sono-vigilia diarios

Zeitgebers - ciclo luz-escuro



Arquitectura do sono

Fase REM (Rapid eye movement) Fase NREM (Non rapid eye movement)
Intensa actividade cerebral (sonhos) Sono profundo e reparador
Movimentos oculares rapidos Movimentos oculares lentos
; 1 e . ; i
| [ T J
a - g gl el e - e F oy
hy 1 oy - -t

FC e FR rapidas e irregulares ¥
Auséncia de regulacao
da temperatura corporal

Atonia muscular FC e FR lentas e regulares
Temp. corporal mais baixa
Crescimento e desenvolvimento SNC Diminuicao do ténus muscular

(m/ capacidade de movimento)

Producao da hormona de crescimento



Arquitectura do sono

Vigilia

NREM 1

NREM 2

NREM 3

Horas de sono

Ciclos - 90 a 110 min, terminam em breves despertares
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Arquitectura do sono

Sono - H

24 » \ duracao sono /24h
» \y proporcao de REM

17 . )
» Organizacao estagios NREM
» N duracgao ciclos sono

by F » Fase de entrada no sono
REM > NREM
0 S
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Sono e idade

q
‘:E:f - 4 a 6 meses
B Consolidacao e regulacao
el | | V2N A Associacoes ao inicio do sono
- Acordares nocturnos
SEE | | WZnz e

S | 7R 18 meses

1 sesta por dia

3 a5 anos
Desaparecem as sestas
Medos, ansiedade de separacao

35 am 4| 13 e oA g . .. e ..
_— k4 B Resisténcia a ir dormir, imposicao de limites

Ry T -

Horarios de sono regulares
B rewes Rotina de sono
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS
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Estudo poligrafico do sono

Registo, analise e interpretacao
Variaveis neurofisioldgicas

e cardio-respiratérias

Varidveis comportamentais
Sono

| o] ovjow|onfeufon] 1| | fou] oo] el W]

| i I T | Mk 1 b
Py e R 1 R Ty ey T

e e e
o — o

w-f--qu‘-—u-c'?:-ﬂ"l"‘—-"‘-""

L LM T
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Estudo poligrafico do sono
» Actividade eléctrica cerebral - EEG
» Movimentos oculares - EOG
» Tonus mento e membros inferiores - EMG mento e tibial anterior
» Actividade eléctrica cardiaca - ECG
» Fluxo aéreo - canula de pressao nasal, termistor oronasal
» Movimento respiratorio - bandas toracica e abdominal
»SpO,
» EtCO,
» pH esofagico
» Microfone

» Registo em video
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Estudo poligrafico do sono

ECG EEG
Céanula
e EMIG mento
nasal
Microfone
Termistor Bandas tordcica e
aronasal 3
abdominal
S5p0O
ECG o

EMG tibial anterior
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Estudo poligrafico do sono

Exame demorado e caro
Laboratério do sono

Presenca do pai /mae

Reproduzir noite de sono da crianga
Ratio técnico:doente — 1:1
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS
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Roncopatia

» Ressonar = ruido inspiratério produzido pela vibracao dos tecidos moles
da orofaringe, que ocorre quando se pretende respirar contra um aumento
da resisténcia das vias aéreas durante o sono
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Roncopatia

» Roncopatia - 10-15% das criancas em idade pré-escolar e escolar
>75% de todas as d. sono da crianca

» Inicio 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
» evidéncia de consequéncias significativas a nivel sécio-cognitivo, metabdlico
e cardiovascular, mesmo em caso menos graves Gozal 2001, O'Brien 2004

» a sua influéncia pode estender-se até a idade adulta

» Ultima meia década
» reversibilidade das consequéncias ?
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Patologia do sono

Open airway

Iar}ngM/\/_"/ nariz
> = =<
e W A VA "

faringe
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normal

SRVAS

(Sindrome

de resisténcia
das vias aéreas
superiores)

SAOS
(Sindrome de apneia
obstrutiva do sono)
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Roncopatia

Ressonar

SAOS
2-3% 96



Perturbacao respiratoria do sono - fisiopatologia

Obesidade

Hipertrofia
amigd/aden

Obesidade Anomalias
\L anatomicas

Resisténcia inspiratoria 4

Colapso das VAS (REM) /—\

Flutuacoes repetidas
da pressao intratoracica

— &«

Apneia/hipopneia

e

+p02 pCO2+4

e

a

Fragmentacao do
\L ciclo normal de sono

Microdespertares

Restabelecimento do fluxo aéreo
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Patologia obstrutiva

Factores etioldgicos
»Anomalias anatdmicas
» nariz — traqueia
» Hipertrofia dos tecidos moles
» H. adenoamigdalina
» Dismorfismos craniofaciais
» retrognatia
» micrognatia
» hipoplasia do macico central da face
» sindromes genéticos
» Disfungao neuromuscular

Factores de risco

» Obesidade
»Idade<1lano

» Prematuridade

» Malacia das vias aéreas
» D. pulmonar crénica

» Drepanocitose

Factores de risco
» Rinite alérgica

» RGE

» Fumo de tabaco
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Padroes clinicos

Tipo I - classico
Lactente Idade escolar

ressonar +
sono agitado

esforco respiratério + acentuado

estridor

ma progressao ponderal

irritabilidade

sudorese

agravamento c/ infecgdes resp.sup

Hipertrofia adenoamigdalina

Tipo II - “adulto”

Adolescente
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Padroes clinicos

Tipo I - classico

Lactente

ressonar +
sono agitado

esforco respiratério + acentuado

Idade escolar

ressonar ++
sono agitado

respiracao bucal

Tipo II - “adulto”

Adolescente

ressonar ++-+

respiracao bucal

estridor voz hiponasalada cansago
ma progressio ponderal cefaleias matinais obesidade
dificuldade em acordar
irritabilidade hiperactividade sonoléncia
sudorese dificuldade na concentragao compromisso cardiovascular

agravamento c/ infecgdes resp.sup

socializagao ¢

enurese

Hipertrofia adenoamigdalina

Hipertrofia adenoamigdalina
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Consequéncias

» Neurocomportamentais
» Défice de aprendizagem, memorizacao e vocabulario
» Comportamento de desatencao e hiperactividade (>40%)
» 3 xs mais frequentes do que nas criancas sem perturbacao
respiratdria do sono (PRS)

» Cardiovasculares

» Enddcrinas
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Consequéncias

» Metabdlicas

» adolescentes com PRS @ - risco
de s. metabdlico 6,5 x > PRS &

» prevaléncia da obesidade quase quadriplicou
nas Ultimas quatro décadas nos pré- e adolescentes

Trends in Child and Adolescent Overweight

Percent Percent

1B65-65 167 1-7
1 GiS8-T0

» 0 risco de SAOS em criancas com excesso
de peso é de 4-5 vezes as de peso normal

» a associacao de obesidade e SAOS aumenta
o risco de perturbacdes metabdlicas
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Diagndstico
» Abordagem clinica

» Historia clinica

» Exame objectivo
» Avaliacao laboratorial
» Avaliacdo imagioldgica
» Registos do sono

» Estudos abreviados
» Estudo poligrafico do sono
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Abordagem clinica

» Exame objectivo
» vigilia - exame relativa/ normal
» SONO - sintomas sugestivos de obstrugao

» Aspecto geral
» cansado
» apatico
» pouco sociavel
» peso

» Morfologia craniofacial

» Cavidade oral

» Nariz
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Exame objectivo

» Morfologia craniofacial
» micro/retrognatia
» simetria da face
» macico central face
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Exame objectivo

» Cavidade oral
» boca aberta
» palato alto, estreito, ogivado
» dentes “encavalitados”
» mordida cruzada
» hipertrofia das amigdalas
» lingua grande
» lingua denteada
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Exame objectivo

» Cavidade oral
» boca aberta
» palato alto, estreito, ogivado
» dentes “encavalitados”
» mordida cruzada
» hipertrofia das amigdalas
» lingua grande
» lingua denteada

Befora
107



Y

Exame objectivo

» Cavidade oral
» boca aberta /
» palato alto, estreito, ogivado ." /j
» dentes “encavalitados”
» mordida cruzada
» hipertrofia das amigdalas
» lingua grande
» lingua denteada

AN
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Exame objectivo

» Cavidade oral
» boca aberta
» palato alto, estreito, ogivado
» dentes “encavalitados”
» mordida cruzada
» hipertrofia das amigdalas
» lingua grande
» lingua denteada

Pharyngeal exam (with open mouth, no tongque deprassion)

Tun:lllnr volume [0-4):
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Exame objectivo

» Nariz
» dimensoOes das coanas
» hipertrofia dos cornetos
» desvio do septo

Superior
Turbinate
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Abordagem clinica

» Sindromes genéticos
» Trisomia 21
»S. Prader-Willi
» Acondroplasia

» Mucopolissacaridoses
' LN
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Exames imagiologicos
(Raramente necessarios)
» Radiografia do cavum

»TC ou RMN
» nem sempre disponivel e pode implicar anestesia

» dismorfismos/malformacdes craniofaciais
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Registos de sono

» Estudos abreviados

» Audio/videogravacao
» Oximetria continua nocturna

» Estudo poligrafico do sono
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Registos de sono '

» Oximetria continua nocturna
» registo continuo nocturno
» artefactos de movimento
» hipoventilacao sem dessaturacao!... '
» Brouillette,2000: VPP - 97%; VPN - 47%
» muito util no rastreio

§ E EzmeRpupe
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Oximetria

05-Feb-04 224548 Cutze Time: De-Feb-04 34548
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Estudo poligrafico do sono
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EPS - classificacao

Diagnostico*

Ressonar primario

SRVAS
SAOS ligeiro
SAOS médio

SAQOS grave

Katz ES, Marcus CL. In: Sheldon SH, Ferber R, Kryger MH (eds).

AHI

5-10

>10

Sat. 02

minima (%)

>92

>92

86-91

76-85

Principles and Practice of Pediatric Sleep Medicine,2005

ETCO2 max.

(mmHg)

>53

>60

>65

ETCO2 >50mmHg

(%TST)

<10

<10

10-24

25-49

Arousals

(n°/h)
EEG<11

RERA>1
EEG>11

EEG>11

EEG>11

EEG>11
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Patologia do sono

Tratamento

» medidas gerais
» dietéticas
» eviccao fumo tabaco

» médico
»rinite alérgica
» RGE

» cirurgia
»adenoamigdalectomia
» nasal

» técnicas de ortodoncia

» ventilacao nao invasiva
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Perturbacao
respiratoria do sono
- fisiopatologia

Ressonar Habitual

> 3 vezes por semana
Se

Factores de agravamento (Tab2),

l tratar
Outra clinica 4/ \+

(Tab 1) Factores de risco

Sim (Tab 3)

|

Vigi
[an
cia

Vigi HAA » Cons. especialidade
lan Pneumologia /Sono
Cla Sim i
ORL
AAT PSG*
alterado
Sim Melhorla
HAA
Ay i
ORL
VNI e/ou outro tx AAT
(ortodontico, maxilofacial, dietético) Sim

Oximetria / PSG
3 meses dep0|s
Se PSG indisponivel, realizar oximetria. Se oximetria negativa ou duvidosa deve fazer PSG Melhorla

Ferreira R, Estévdo MH.

Acta Pediatr Port 2011
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Tab 1
Factores de agravamento Tratamento
Rinite alérgica Antihistaminices, corticoides Idpicos, antagonistas
dos leucoiniancs
Excesso do paso Exercicio fisico, hdbitos alimentares sauddveis
RGE Medidas antirefluxe, procinéticos
Fumo de tabaco Evicgdo fumo tabaco no ambiente
Tab 2 Tab 3
Outra clinica Factores de risco
Apneias com esterfor Cihesidade

Postura andmala durante o sono |
sono agitadas

Sudorase excessva durante o
SONG

Malformagdes craniofaciais
fincluinds microretrognatia)

D. sindromditicas

D neuromusculares

Esforgo respiratario
= : Idade<tana

Respiracio de predominio aral
Hipersonolénciahiperactividade

Malicia das vias aéreas

Oificuldades escolares 0. pulmonar crinica

Drapanocitosea

Hah = hipernolia aderndde alou amigdaling
AAT — cirurgia adendide e/ou amigdalina . A~
PSG - pﬂlns.gin{'ﬂg'ana Ferreira R, Estevao MH.

Acta Pediatr Port 2011 122
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS

123
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Sonoléncia na crianga
» 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 criancas/adolescentes da mesma idade estao activas
» Estar mais sonolento do que anteriormente

» Frequente compromisso das actividades diurnas

124



e

Duracao de sono
16

15 J1g74
1878

T8 Lo

13 -
12 -
11 -

L e e e SRR i =

Total sleep duration [hours)

s s S e e v P
0 1 2 3 4 5 6 7 8 9 10 11 12 13 14 15 16 17
Age [years]
Fig 5. Time trend of mean total sleep duration across 3 birth
cohorts for birth years 1974, 1979, and 1986.

dleep Duration From Infancy to Adolescence: Relerence Values and
Ivo Iglowste ﬂﬂmﬁﬁmmﬂ]-w 1l B H.L
Wi &L, - Jemne, LI e o Ho
Pediairics 2003:111;302-307 - 125



Atraso no padrao sono/vigilia

Delayed Circadian Rhythm

Alert

Sleapy

12 2 4 6 B8 10 12 2 4

B=Bedeme = ==ececec=c==
5 = Sleep onsel

Puberdade ____, Inicio da secregdo
melatonina + tarde

Mormal Riwihm
Drelayed Rhythm

> Inicio do sono
2 horas + tarde

—

Tendéncia a estar mais alerta
a noite e acordar mais tarde
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[ Paologiadosoro B <>

Duracao de sono

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

o
o
|

&
o
|

]
o

Percentage of students who got 8 hours
of sleep or more on an average school night
M
(=]
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Sono - adolescentes

MNecessidade 9h de sono
Atraso de fase

e R R

xigéncias e hordrios - B
escolares .
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| Palogiadosere B <>

Sono - reducao

Young Adults

REM - | H

Sleep Stages
- W =
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Privacao do sono
» Sonoléncia diurna
» Tristeza, labilidade emocional, depressao
» Irritabilidade, faria e impulsividade
» Cefaleias , cansaco

» Tendéncia para a obesidade

» Comportamentos de risco

» Utilizacao de substancias estimulantes

» Problemas de memodria, atencdao, concentragao,
capacidade de tomar decisoes

e resolucao de problemas

» Dificuldades de aprendizagem
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Sono - adolescentes EUA

National Sleep Foundation’s 2006
Sleep in America poll

» Adolescentes nao dormem o suficiente

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

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

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

» Adolescentes que nao dormem suficiente tém pior desempenho

» Entre os adolescentes que se sentem tristes ou tensos
»73% referem nao dormir o suficiente
»599% sentem-se sonolentos durante o dia
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Avaliacao objectiva e subjectiva

» Subjectiva
»histéria
»diarios de sono
»questionarios de qualidade de sono

» Objectiva
»Exames diagndsticos apropriados
- Actigrafia (associado a diario)
- EPS + MSLT
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Questionarios

Table 1 Bleepmess Scales

Scals

Stanford Sleapiness Scale
(555

Epworth Sleapiness Scala

(ESSIM

Padiatric Daytima Sleapinaas

Scale (PDS5PF

Diescription

leams

558 asks patients to rabe their
degree of slespiness at a
sirgle momednt in Hre wusing
a rangs of scores from 1
ta T

Fasling active, wital, alat, or
witde awaks

11} Functoning at high lewals,

st ot &l peak. alsles to
concentrabs

[ Awaks but relassd:

reaponsre but not fulby
alert

[ Somewhat fogay. k=

ilewn

W} Foggy losing interest in

remaining awaks: slowsd
down

5} Gleepy, woory, hghting

sleep: prefer to lie down

B} Mo lenger fighting sleep,

sleap onset soon, hawving
dream-like thoughts

M Aslesp

Mo reference walues and it is
rot validated with other
physiological measurss

Participants rate how lihely they are
to doze off or fall n:l.lnp n -in[ﬂ'rl;

different siuations comimsnly
ancounterad in daily life on a
feur-point scals

Sitting and reading Wakching TV
Sitting nactive m a public place

(eg, theatre, mesting) As a

passenger in a cor for an hour
without break Lying down to rest

in the afternoon when

circumstances permit Sitting and
talking to scmeans Sitting quisthy
after & lunch without alcohal In &

car, while stopped for a few
minutes in traffic

ESS total score 210 indicates Total score: Mormal <15 Sleepy
for further evaluation to determi =20

cause of EDS

The PDSS is an B-item

1.

8.

questionmaire developed to
MBABUNS Sx-CoBEvE 'll-u'-pinm
in youngsr school age
populations
How often do you fall asleep
or get dicssy durning class
poriode’
Hore often de wou get slespy
or drowsy while doing your
homework?
"Are you usually alert most of
the day?
How often are you ever tired
and grumpy dunng the day?
How often do you have
troubls getting out of bed in
the moming?
How often do you fall back to
slesp after being awakensd in
H“ mmil’lﬂ?
How often do you nesd

samaeone bo awaken you in the

M Tiing T
How often do you think that
you nead more slesp? *

Semin Pediatr Neurol 15: 6 1 - 69© 2008
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ESCALA DE AVALLACAD DO SONC DIURNO EM PEDIATRLA (PDSS*)

Crereneos avaliar o gran de sonoléneia que tens durante o dia ¢ por isso gosiariansoes
que reapondesses com verdade B pergunias que se sepuem, marcando apenas wma

respasia.
0 Mio realizado

Pergunia Sempre Muitas As Foucas | Munca

Veres Veres eEes

1. Cmando estis nas aulas
tens somo ou adormaces? | .0 in 0 e
2 CQuando estis a farer os
trabalhos de cma lens sono 0 0 0 i |
cul adormeces T
ldm-uﬂﬁﬂfu d:I'J::‘ acordado@® | 1y O 0 .0 O
4. Sentes-t¢ mal disposto(a)
ou cansado(a) durante o dia? | ‘D 0 0 0 0
S Precisas gque alguém e
acorde de mamha? il 0 0 0 O |
G Apetece-te voltar para a
coma depois de te levantares g 0 0 . E
e manhi?
T Custa-te muito a levantar
de manhi® 0 0 0 0 O
B Achas que precisas de
dormir mais”? U 0 O O O

* FELLATRIC DAY TIME SLEEFINESS SCALE

Iniciais do paciente 0O O 00O
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Sindrome de atraso de fase
» Perturbacdo do ritmo sono vigilia

» Atraso na hora do inicio do sono e extrema dificuldade
no acordar matinal

» Sonoléncia diurna, mas ... queixa de insdnia
» Perturbacao da actividade escolar/profissional

» Perturbacao do comportamento, desatencao,
depressao
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Sono - adolescentes

T |
EEeV——]
L 1
1
vt Bt Sy P T —
e
g |
5, T S—— ,' ,' »
. — X 1 4 § g (hora do dia)
_-. -
"t =
- - P |
| O—
e
[ Ee——|
=y |
I
L ! ! .
0 1B 14 5 2 ihors do dia)

Figura 1. Representacio hipotética dos padrées de duragio do sono noturno de dois
adolescentes ao longo de uma semana. Os finais de semana i sono das sextas paraos sibados
e dos sdibados para os domingos) estio indicados pelas barras mais escuras. Observe-se o
atraso de fase nos dois grificos e o “padrio sanfona™ no grafico infenior, com evidéncias de
restrigio de sono nos dias de semana e extensio no final de semana. padriio que niio ocorre
no exemplo do grafico superior,

Menna —Barreto L. Psicologia USP, 2007
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Tratamento

» Educacao para a higiene do sono
» Motivacao - ESSSENCIAL

» Alteracao do ritmo circadiano
» Avanco de fase ( se diferenca <3horas)

- Avanco diario de 15 min na hora de deitar e acordar
» Atraso de fase ( se diferenca >3horas)

- Atraso diario de 3 horas na hora de deitar e acordar

- Em periodo de férias

» Fototerapia
» Exposicao a luz intensa apds acordar

» Farmacoterapia
» Melatonina?

» Apoio familiar
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Narcolepsia
» Disturbio do SNC
» Alteracdo na regulacdo do sono REM e vigilia

» Etiologia
» Primaria
Genética - (HLA) - DQB1*0602
- Alteracao no sistema de orexina/hipocretina
Mecanismo autoimune? +/- factores ambienciais
- Vacina - H1N1
- Infeccao estreptocdcica prévia

»Secundaria

» Prevaléncia - 3 a 16 / 10000, japoneses %14
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Narcolepsia - clinica

Sono diurna excessiva
Cataplexia
Alucinagdes hipnagdgicas /hipnopompicas

Paralisia do sono
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Narcolepsia - clinica

Sono diurna excessiva
Cataplexia
Alucinagoes hipnagdgicas /hipnopdmpicas

Paralisia do sono
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Narcolepsia - clinica

Sono diurna excessiva Sono fragmentado

Cataplexia Comportamentos automaticos
Alucinagbes hipnagdgicas /hipnopdmpicas Disturbios de comportamento e humor
Paralisia do sono Défice de atencao

Aumento de peso
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. Patologia do sono E

Narcolepsia . EPS
Diagndstico

SLEEP

STAGE

ﬁu“hE:

Teste de Laténcia Multipla do Sono

Minutos

i

2 ] i
830 1130 1330 1530 1730
Horas do dia
[* Laténcia a0 sono & Laténcia ao REM ~ Lat. sono méd. | 145




Narcolepsia - tratamento

» Educacao familiar e social

» Higiene do sono

» Educacdo para habitos de vida
» evitar actividades consideradas perigosas (natacao, cozinhar, conducao, ...)
» evitar actividades monétonas

» Terapéutica

» Estimulantes — metilfenidato, modafinil,
» Antidepressivos supressores de REM
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» InsOnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS
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Insonia

Dificuldade repetida no inicio, duracao, consolidacao ou qualidade do sono
Ocorre apesar de oportunidade para o sono adequada a idade
Resulta em perturbacdao do funcionamento diario da crianca ou da familia

Resisténcia ir dormir
Dificuldade em adormecer
Multiplos acordares

Sono insuficiente

» Problemas médicos

» Ma higiene do sono

» Insodnia comportamental da infancia
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Insodnia - avaliagao

Descricao do problema

Ritmo de sono-vigilia

Habitos de sono

Rotinas da hora de ir para a cama
Comportamentos na hora de ir para a cama
Laténcia de sono

Acordares nocturnos

Sintomas nocturnos
Sintomas diurnos

Antecedentes pessoais
Sono, DPM, patoldgicos, medicagoes

Antecedentes familiares
Sono, patoldgicos

Contexto familiar
Impacto do problema na familia
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Ma higiene do sono

Rotina de ir dormir inadequada (actividades que promovem o despertar)

Horarios de sono inapropriados ou inconsistentes
Sestas a mais ou a menos; tardias ou longas

Auséncia de supervisao parental / modelos de comportamento saudavel

Expectativas parentais erradas sobre as necessidades de sono da crianca

Forbiden zone
Variabilidade individual

Educacao parental

Horarios de sono apropriados e consistentes
Sestas adaptadas a idade e desenvolvimento
(inicio da tarde, max 2 h)

Praticas fisioldgicas que conduzam ao sono
Stop exercicio fisico 2h antes, refeicdes 1h antes
e actividades estimulantes 30 min antes

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

Rotina de ir para a cama
Consistente, duracao max 20 a 30 min
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Ins6nia comportamental da infancia
Sleep - onset association type

A crianca aprende a adormecer com determinadas condicoes (como a presenca dos pais,
determinado local ou actividade) e continua a necessitar estas condicdes durante

os despertares nocturnos normais para adormecer novamente.

Expectativas parentais erradas sobre as necessidades de sono da crianga

1 ' [1 ]} I
GMesi | | |. | [[ \ 'Ih. |”| I L IIH’] tﬂ “!H] | 6 meses - 3 anos
', ' ' ' ' > ' ' ' Dificuldade em adormecer sozinho
12 Medd | ; ||| | SR i T | I |. : II". J UL JLIL ] Acordares nocturnos prolongados e multiplos
i i ' - A TR 1
awest| | | I[I}u 'y | T o
Regulacao Associagcoes negativas
Associacoes positivas VS Mamar, embalar, cantar, tocar no cabelo,
Chupeta, objecto de transicao deitar-se na cama, adormecer no sofa...

Adormecimento independente
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Ins6nia comportamental da infancia
Limit-setting type

A crianca tem dificuldade em iniciar e manter o sono e recusa ir para a cama
na hora adequada ou apds acordares nocturnos.
Os pais tém dificuldade na imposicao de limites adequados ou suficientes na hora de dormir.

Indepéndencia, ansiedade de separacao > 2 a 3 anos
Imaginacao e medos

Auséncia de regras, regras inconsistentes

ou dependentes dos pedidos da crianca

Horarios de sono inadequados

Recusa / resisténcia em ir para a cama
Rotinas de adormecer prolongadas
Multiplos pedidos depois de desligar as luzes
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Estratégias comportamentais

* Sleep problems in infants and very voung children are almost
The Use of Pharmacotherapy in the Treatment of Pediatric Insomnia in Primary always related fo “developmental asynchrony™ between the
Care: Rational Approaches. A Consensus Meeting Summary child’s sleep development and parental expectations (eg. devel-
B A i, 1+ o it P s i M G MO gt e B0F opment of nocturmal-diumal sleep-wake rhythms, “slecping
Jourmal of Clinical Sleep Medveime, Tol 4, No §, 3083 through the night™). Therefore, medacation is rarely, if ever, indi-

cated 1n this kge group

* In almost all cases, medication iz wof the first treatment
choice nor the sole treatment strategy. Medication use, except for
very self-limuted circumstances such as fravel, should be viewed
omly withan the context of a more comprehensive treatment plan.

= Medicahon should always be used in combination with non-
phammacolomc strategies (behavioral mierventions, parent educa-
tion etc). This is analogons to 2 number of other conditions
children, such as atientiop-deficithvperactvity disorder, m
which a combmation of pharmacologac and behavioral strategies

are offen supenior 1o dmug treatment alone.
e + Prior to consideration of pharmacologic reatment, slegp

Behawioral Treatment of Bedime Problems and Night Wakings m Infants and fvgrene should be always be optimazed All sleep disorders m
Young Children children may be exacerbated by poor sleep habits, such as exces-
. eracan feacirny of Elvep Bhediors s sive caffeine vse and irregular sleep-wake schedules, which must
i 5, Wbl PP Bl Nispes, PRLF, sl . | s, PR L | M Pl o st [ LEE 1 il 28 N, TH), 2006 be addressed before medication 15 recommended

...behavioral interventions produce reliable and durable changes...

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

Extincao
Um comportamento que nao é reforcado ou é ignorado desaparece
ou é reduzido com o tempo

Extincao gradual

Ignorar os comportamentos negativos apenas durante certo periodo de tempo

Periodos breves e limitados de atencdo, que continuam regularmente até a crianca adormecer
Intervalos progressivamente maiores

Individualizado (idade, desenvolvimento e temperamento da crianga e personalidade,
motivacao e necessidade dos pais)

Rotinas positivas e sleeptime fadding

Rotina de ir para a cama de que a crianga goste, curta e calma

Se a crianca fizer uma birra as actividades cessam e a crianca vai imediatamente para a cama
Hora de ir dormir coincidente com aquela a que a crianca habitualmente tem sono

Resultados >>> a hora é antecipada 15 min durante alguns dias até alcancar a hora desejada

Reforgo positivo
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Melatonina

i e B - Efeitos crondbidticos
- — i e Efeitos hipnoticos
gl ] L -JH--'H-—.- i
= IN=gp |- == | \L
e Ny :, /
o \ 1 - Simular pico enddégeno - laténcia sono

— Acordares nocturnos ?
gl

Semi-vida 40 min
Pico plasmatico 1h

Eficacia em perturbacdes neurocomportamentais e psiquiatricas e disturbios do ritmo circadiano
Doses em idade pediatrica ? (0.5 mg a 3 mg)
1 a 2 horas antes da hora de ir dormir

Seguranca
Efeitos secundarios - cefaleias, alteracdes transito gastrointestinal e pesadelos
Diminuigdo do limiar convulsivante, actividade pro-inflamatdria
Consequéncias eixo hipotalamo —gonadal ?
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias
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Parassonias

Fendmenos aberrantes relacionados com o sono, que podem ser provocados
por uma variedade de estimulos fisicos, psicolégicos e ambientais

Fendmenos motores ou autondmicos estadio-dependentes

Reflexo da imaturidade do SNC
Diminuicdo da prevaléncia com a idade

i Faag Ao
e lm
;E i

| (capacidade de 1| (paralisia)

movimento)
hx actividade cerebral

== actividade cerebral
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Parassonias NREM

Despertares parciais sono NREM
138 metade da noite
Amnésia para o episddio

Nao intervir demasiado (seguranca), nao acordar

Sonambulismo

4 a 6 anos

15 segundos a 30 minutos

Olhar vazio, diferentes movimentos, deambular, falar
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Parassonias NREM

Despertares parciais sono NREM
132 metade da noite
Amnésia para o episddio

Nao intervir demasiado (segurancga), nao acordar

Terrores nocturnos

3-8 anos

1.2% persiste até aos 13 anos

Manifestacdes autondmicas de medo intenso

Sentada na cama, a chorar ou a gritar, com aspecto confuso e assustado,
diaforética, taquicardicae taquipneica.

Nao diz o que a perturba e nao acalma com a presenca dos pais

< 30 minutos
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Parassonias NREM

Despertares parciais sono NREM
132 metade da noite
Amnésia para o episddio

Nao intervir demasiado (segurancga), nao acordar

Despertares Confusionais

6 m -13 anos

Episddios que se instalam lentamente e sao mais prolongados
Discurso lento e confuso e com agitacao

Assustada, com olhar vago, mas parecendo nao ver.

5 a 15 minutos
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| Paologiadosere B <>

Parassonias NREM

Behaviour Pattern

Behaviour Patlam
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Diagnostico diferencial com epilepsia

Epilepsia frontal nocturna

Epilepsia frontal nocturna

Manifestacdes clinicas bizarras com vocalizacdes, automatismos complexos e deambulacdo
++ nocturnas

EEG e RMN Normal

VideoEEG / PSG nocturno

Idade de Idade pediatrica Idade pediatrica (+ ceda)

inicio

Duracao Habitualmente curtas mas th minutos ou + longe
longas

Clustering Com frequeéncia cluster, 1A 2 vezes por noite
varias/noite

Imicio do Inicio abrupto, com frequencia  habitualmente nio violento

episddio violento

Timing 2NREM, qualquer parte da SWS, 1" parte da noite
noite

Sintomas Postura disténica ou ténica Apresentacio varidavel
Acessos de agitagio, pedalar, sonambulismo, fora da
saltar confinado a cama cama

Estereotipia Alto gran Baixo grau

Memoria Por vezes memoria lucida confusio, amnesia

Persistencia  Até adulte Desaparece na puberdade
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Parassonias NREM

238 metade da noite (madrugada)
Memoria para o episodio

Tranquilizar, transmitir seguranca

Pesadelos

Sonho perturbador

Factores desencadeantes: eventos complicados/destabilizadores
Acordam completamente, sendo raros os movimentos

Reage bem a intervencdo parental e tem medo de voltar a dormir

Paralisia do sono

Auséncia de actividade voluntaria no inicio ou no fim do sono
Conscientes, mas completamente paralisados e por vezes tém alucinacdes
Resolucdo espontdnea ou com o toque

Factores precipitantes —disrupcao do sono ou alteracao dos horarios
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» Sono normal

» Estudo poligrafico do sono
» Roncopatia

» Sonoléncia excessiva

» Insdnia

» Parassonias

» Consulta de patologia do sono e EPS
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Consulta Patologia do sono

CRITERIOS DE REFERENCIACAO

1. Clinica de patologia respiratéria do sono e pelo menos uma das seguintes:
a. idade < 2 anos
b. associacao de sindromes genéticos
C. associagao de obesidade
d. persisténcia do quadro apds cirurgia
e. associacdo a quadros de ma progressao ponderal, hipertensdo arterial,
poliglobulia ou cor pulmonale nao explicados por outra causa ja investigada

2. Sonoléncia excessiva diurna

3. Parassodnias atipicas / graves

166



Estudo poligrafico do sono - indicagoes

Sindrome de apneia do sono - Hipertrofia adenoamigdalina s/ critérios de operabilidade
Hipersonolencia - Persisténcia do quadro apos cirurgia
ParassoOnias atipicas e/ou complexas - Associagdo de sindromes

Casos seleccionados de ALTE

Anomalias do controlo respiratorio

Doencas ventilatérias complicadas de hipoventilacdo crénica, policitémia, hipertensao
pulmonar, perturbacao do sono, cefaleias matinais, sonoléncia diurna e fadiga

- restritivas (parede toracica, d. neuromusculares)

- outras ( FQ, DBP)

Controlo de parametros ventilagcao

MPP, HTP, HTA, poliglobulia, cor pulmonale nao explicadas por outra causa
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Diarreia cronica. Celiaquia

Diarreia cronica. Celiaquia

Susana Almeida

CURTRO O IvEL TG AL O

-..J- i FOEMACLD CLIMICA

|11 CHC Hospital -
I" Pedidtrico I“ =)
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Diarreia cronica. Celiaquia

Objectivos

Definicoes e mecanismos fisiopatologicos
Etiologias mais comuns

---- Doencga Celiaca
Abordagem clinica e diagnostica
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Diarreia cronica. Celiaquia

Definicoes
Diarreia

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

- Aumento do n° e/ou diminuigcao consisténcia dej . relativamente ao habitual

Cronicidade

- duragao superior a 2-3 semanas
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Fisiopatologia

Mecanismo

Osmotico

Secretor

Inflamatorio

Hipermotilidade

Exemplo
Malabsorcao carbohidratos

Lax. Osmot.

Vipoma
Celiaquia

HPLV, DII
Giardiase

S. Intestino irritavel
Hipertiroidismo

Na pratica sobreposicao de varios mecanismos
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Etiologia por grupo etario

Grupo etario Patologia

Alergia alim.

S. Pos gastroenterite
Giardiase

Fibrose quistica, Celiaquia
Diarreias congénitas (raras)

Primeiro ano

S intestino irritavel
S pos gastroenterite

1-5A Giardiase, Celiaquia
Imunodeficiéncias
Tumores neuroendoc.
S intestino irritavel
>5-18 A DI1

Intolerancia 12 lactose
Imunodeficiéncias
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Etiologia

Alergia alimentar
Intolerancia a lactose
Giardiase

Fibrose quistica

D Inflamatodria Intestinal
S. Intestino irritavel

Doenca Celiaca
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Alergia alimentar
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Alergia alimentar

Reaccao mediada imunologicamente a um alergeno alimentar
Terreno genético

Caracter transitorio (ndo IgE mediadas)

IgE Nao IgE

Hipersensib. imediata
S. Alergia Oral

Esofagite eosinofilica
Gastrite eosinofilica
Gastroenterite eosin.

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

Clinica

Idade apresentacao
Proteina implicada

Diagndstico

Tratamento

Evolucao

Rectorragia, diarreia, irritabilidade
Bom estado geral e nutricao

2-8 semanas
PLV (60% LM exclusivo)

Resposta dieta evicgao / PPO
Exclusao causa infecciosa

Eviccao PLV, soja...

Resolugdo até 1 A
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Enterocolite induzida por proteinas

RARA!

Clinica Diarreia ¢/ muco e sg, vomitos, MPP, letargia
anemia, hipoalbuminémia, acidose

Idade apresentagao 13 semana - 1 ano

Diagndstico Endoscopia e histologia
Resposta a dieta
Provocacgao: sintomas ~22 hora (risco choque!)

Tratamento 80% Ext. Hidrolizados; 20% Formula aa

Evolugao Resolucao até 3 anos
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Enteropatia induzida por proteinas

RARA!

Clinica

Idade apresentacao

Diagndstico

Tratamento

Evolucao

Diarreia, MPP, edemas
Anemia, hipoalbuminémia

Variavel

Resposta a evicgao e PPO
Histologia

Dieta evicgao

Resolucao entre os 2 e 3 anos
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Intolerancia a lactose
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Diarreia cronica. Celiaquia

Intolerancia a lactose

LACTASE A
FLORIZINA
HIDROLASE
Lactoce
Small intestine i

L

Large intesting
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Diarreia cronica. Celiaquia

Intolerancia a lactose

1. Congénita
AR; Diarreia neonatal

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

3. Secundaria
S. pOs gastroenterite, doenca celiaca, DII
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Diarreia cronica. Celiaquia

Intolerancia a lactose

Diagndstico:
- Nas fezes (substancias redutoras, pH<5)
- Teste Hidrogénio expirado com lactose
- Prova de evicgao

Tratamento:
- Eviccao parcial/total da lactose
- Lactase exogena
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Giardiase
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Giardiase
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Diarreia cronica. Celiaquia

Giardiase

Assintomatica / dor abdominal / diarreia cronica / MPP

>

Diagndstico: e
- Parasitologico das fezes (quistos)
- Biopsia/aspiracao suco duodenal (trofozoitos)

Tratamento:
- Metronidazol
- Albendazol, Tindazol

&
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Fibrose quistica
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Fibrose quistica

Autosomal Recessive Inheritance

MUM _OAD
C T
C
A o .
Carrier Carnier
c {ma symptoms) L [no symptoms]
T Each child inherits one copy of the gene
| from Mom, and one copy from Dad
T
Possible combinations:
a ' | -
Q. | | |
T Y Y Y Y
a ® & & ¢
T |
B v |

MNormal Carriar Carrlar Affectod
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Diarreia cronica. Celiaquia

Fibrose quistica

Mutant CFTR Channel

does not mave chioride ions,
® o causing sticky mucus to build

up on the cutssle of the cell

MY UM

£ ._:. z °, '.:
o a &
o © | 8 .- &
"Normal CFTR Channel | Chioride lons® o
mowves chioride lonsto - #* e

theoutsideofthecell | © ©

ESTEATORREIA

Diagndstico:
- Teste do suor
- Genética
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Fibrose quistica

» Treatment »
- Diet: 1CAL 1Protein T oemeLm
- Pulmonary Therapy - Fatigue
» Chest Fhysiotherapy - Chronic Cough
- Fostural Drainage - Recurrent URI's
e Breathing Exercises - Thick, Sticky Mucus
* Aerosol Therapy "
i - Chronic Hypoxia:
- 5 "
o Antliiotiie Clubbing, Barrel Chest
. 5upp;=rdmerrtal Vitamins " ﬁmﬁi fd
# hm"‘ﬂ
Bronchedilators Enzymes
: %mg S - Abdominal Distention
Ry - } Digestive
Enzymes
- Rectal Prolapse
- Fatty, Stinky Stools
(Steatorrhea)
o - Meconium lleus in Newborn
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doenca inflamatoria intestinal
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doenca inflamatoria intestinal

Incidéncia a aumentar

<20 A
i '
25-30% D. Crohn g
20% C. Ulcerosa 5 L
? 10
B 5+
o

26-35 3645 46-55 56-65 6675 76-B5 96-85
Age (years)

Am ] Gastroenterol 2006
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Doenca inflamatoria intestinal

Inflammatory Bowel Disasis (TBD)
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Doenca inflamatoria intestinal

Dor abdominal 75%

Diarreia, perda peso 65%
Atraso cresc® / pubertario 25%
Manif. extra-intestinais 30%
Doenca peri-anal 25%

Motk

SOmeis
Apntnous ulcers

Liver
Slealoss

Blliary tract

Kidneys Gollstores
Stonos Sclerosing cholamins
|Pephrolitfiasis]
Wm&
Fistulae | Reivie
II'II'-EﬂiZI-I'I EEIG"CIIiIEIS 5
Perpheral arthhns
Skin
Erythema nodosum l
Prodermea
R BN ErErSU
f

/ Clreulation

Fhilekitiz
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Diarreia cronica.

Celiaquia

Doenca inflamatoria intestinal

20% casos Vel. Crescimento 1 ano antes sintomas

Boys  Heghl wessty

CELT

18
10
1
1B
1%

14
E.' 1@

nh##hlﬂfialﬁ

| Girls  Height vakciy

I
- R -.7.3:??;?:;.:: ; F L] ] H

'|l¥Il ii:l'lﬂ.-'"'|ﬂ'|-l'|llﬂl.l+-1l

Age |year)

PR3 A BB TR @AM ESTIHE

Age [year)

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

Osteopenia:
- Corticoides

- Défices nutricionais
- Inflamacgao: RANKL/OPG
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doenca inflamatoria intestinal

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

e Anemia
e Trombocitose
e PCRe VS?

ECO e espessamento ansas
o reflectividade gordura

Gastro Pediatrica
EDA + Colonoscopia
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doenca inflamatoria intestinal

Tratamento

Dieta saudavel
Exercicio fisico
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. Diarreia cronica. Celiaquia

S. Intestino irritavel
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Sindrome do intestino irritavel

- Padrao alternante:

QI’C? 21 Diarreia/Obstipacao

- Fezes com muco e restos alim.

- Aerocolia e dor abdominal

CRESCIMENTO NORMAL
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Diarreia cronica. Celiaquia

Sindrome do intestino irritavel

Input Essss———) Integration ¢E————————) Effect
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Sindrome do intestino irritavel

Tratamento:

- Tranquilizar

- Explicar fisiopatologia
- Probidticos

- Dieta saudavel

- Exercicio fisico

200
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doencga Celiaca
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Diarreia cronica. Celiaquia

Doencga Celiaca
Enteropatia autoimune por intolerancia total e permanente ao gluten

Predisposicao genética HLA DQ2 e DQS8
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Doenca Celiaca

Genética Gluten
.H o Factores necessarios
&
Sexo Fem
Patogenia? OLM . Factores de risco
Infeccoes GI

WV

Doenca Celiaca
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Doenca Celiaca

Apresentacao classica
- Diarreia, distensao abd, obstipacao

- Perda de peso/MPP, anorexia, irritabilidade...

Forma monossintomatica
- Anemia, elevacao transaminases
— Baixa estatura, atraso menarca
- Osteoporose, Hipoplasia esmalte
- Ataxia, dermatite herpetiforme...

Assintomaticos
- Silenciosa e Latente

Patients vﬁ:\mcllnlully
vl edediae dingass

-

s

with EI‘.I' 5%

undizgnaosed,
gilent coelias diseass

Patigntz with lateni coeliac dmmn
(potential to develop the dissase)
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Doenca Celiaca

Sistema Nervoso Central
- Ataxia, epilepsia
- Depressao, esquizofrenia

Pele e mucosas

- Dermatite herpetiforme
- Estomatite aftosa

- Alopecia

Osso e dentes
- Osteoporose
- Anomalias do esmalte

- Anemia

- Cardiomiopatias

- Hepatite
- Colangite

Digestivo

- Atrofia vilositaria
- Malnutrigao

- Linfoma

Endocrino

- Atraso pubertario
- Amenorreia

- Infertilidade
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iarreia cronica
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Doencga Celiaca

Apresentacdo classica
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Fea

13 14 1% 18 17 14 18 I

it

T 4 3 10 41 12

a 4 = B

-

= Estatura e seses

Baixa estatura / Atraso Pubertario

Doenca Celiaca

S e

ma

2 3 4 5 B F B 2 10 MW 12 43 14 15 1B 1T 18 42 30

Aqpiy

DC ™ 10% criancas/adoles baixa estat.

Atraso da menarca
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Doenca Celiaca

— - - -
T o >, O

'w-:'
)0 "?'".

s
L)

i

|1.‘|.|-

Q

+

Anemia ferripriva
resistente fe oral

Hipoplasia do esmalte

20% - 70% das criancas DC

Dermatite herpetiforme

90% sem sintomas GI
75% atrofia vilosidades
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Doenca Celiaca

Hepatite e hipertransaminasémia

ﬁmmnmnmﬂmﬁxmﬂmummﬂuLﬁsmuﬂ

EREAAEARABRARAAAHE

AR AASASH

1 B
Eﬂ.l'ﬂﬂlﬂlﬂﬂ'l.ﬂﬂﬂ

!Illli-lﬂﬂ'l'lﬂgﬁl

5
<
T
)
<
44—

3A
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Doenca Celiaca

Osteoporose

L2-L4 Comparison to Reference

1.40
1.20
BMD

0.80

N &N
5 9 13

Age (years)

L2-L4 BMD (glem2) 1
L2-L4 % Young Adult2
L2-L4 % Age Matchedd

e Malabsorcao vit D, Cat*

e Inibicao osteoprotegerina

0.558 + 0.01
4T + 0.01
M+3

211



Doenca Celiaca: grupos de risco

Diabetes tipo 1:
Tiroidite:

Art Reumatdide:
Hepatite autoimune:
S. Sjogren:
Nefropatia IgA:

S Turner:

S Down:

S Williams:

JPGN, vol 40, n°1 Jan 2005

3,5 -10%
4 -8%
1,5-7,5%
6 -8%

2 -15%
3,6%

4 -8%
4-19%
8%

Prevaléncia familiares DC
10 grau DC: 1:18 -1:22
20 grau DC: 1:24 - 1:33

RASTREIO
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Diarreia cronica. Celiaquia

Doencga Celiaca

DIAGNOSTICO

Serologia
Anticorpos anti-transglutaminase IgA
Anticorpos anti-endomisio IgA
Anticorpos anti-gliadina desaminada se < 22 (Ac ultima geragao)S Turner:

IgA total
Determinacao HLA

Biopsia intestinal + Resposta dieta
Provocacao

213



¢ >

Classificacao de Marsh

NORMAL O

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

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

Utilidade
- Alto valor preditivo negativo

- Negatividade DQ2 e DQ8 exclui doenca

HLA
MHC Complex
HLA.A =~ -
'j -t 21 32
-+ M. Hp
| )J o
=it 2p
HLA{:‘E == Ceniromens
HLAET]
l * g
HLA-DR A
g
-
HLA-DC
HLADF |4 1.
Human

Chromoseme

g
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doencga Celiaca: diagnoéstico
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. Diarreia cronica. Celiaquia

Doencga Celiaca: diagnoéstico
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Doenca Celiaca

Seguimento
Monitorizar tratamento
Dieta isenta de gluten

Sintomatologia e serologia neg

Crescimento N

Diagnosticar e tratar complicacoes
Osteoporose, Linfoma...

Autoimunidade

218
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Diarreia cronica. Celiaquia

Abordagem da crianca com diarreia crdonica

Aspectos fundamentais:

Grupo etario

Caracteristicas diarreia

Sintomas / sinais acompanhantes

REPERCUSSAO SOBRE CRESCIMENTO

LT

EET-E.F |

-3
i ey el
o
e === T
= =5
et Ltyg
==
e < T8
SES
= 3
g
S b
EFﬂL:: o
HE ™
e mres :
e -}
ﬁ;a{ 4]
o o == E
EE o
EE:H 3 a
[LE3TE + ]
1T
16T
din 15
e
S

TE@Tmr

“TE-mF¥
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Historia clinica 1

Doenca actual

Grupo etario

Data inicio diarreia (intervalo livre)

Caracteristicas diarreia: freqg., volume, consisténcia, aspecto, constit. anormais
Padrao: persistente ou intermitente

Horario: padrdo funcional vs organico

Relacao com os alimentos

Sintomas / sinais acompanhantes: febre, artrite, eritema nodoso...
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Historia clinica 2

Historia familiar
Consanguinidade

Atopia, Patologia auto-imune
Historia Clinica 2

Antecedentes pessoais
- Histéria alimentar

- Infeccoes, Atopia

- Infantario

- Socio-economica
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Exame objectivo 1
Avaliacao somatometrica
Curvas de crescimento
IMC (peso Kg/altura mZ2)

Pregas cutaneas

Weight-for-age GIRLS e
[t 13 2 iy [ )

A Periiilibe
Qe

Ay

23456 TEINNRRPUAUBIEFIEIFD
Age [y
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Exame objectivo 2

Estado geral

- Irritabilidade

- Sinais de desidratacao, fenotipo peculiar

Pele e faneros

- Eritema nodoso, eczema atopico, cabelo fino e quebradico
Paniculo adiposo (pregas gluteas)

Abdomen: distensdo, flatulencia, palpacdo dolorosa, massas
Membros: edema, artrite, hipocratismo digital

Genitais (atraso pubertario) e Anus (fissuras, fistulas, eritema perianal)
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Avaliacao Diagnostica Diarreia Cronica

A abordagem diagndstica devera ser sempre individualizada!
Exames Complementares

13 Jinha: (Exames fecais)

Coprocultura; ex. parasitologico

Pesquisa leucocitos, sangue oculto

Substancias redutoras, pH e ac. lactico

Esteatocrito, elastase
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Avaliacao Diagnostica Diarreia Cronica

A abordagem diagndstica devera ser sempre individualizada!

Exames Complementares

24 linha: 32 linha:

Hemograma, BQ ED alta e baixa com biopsias

Marcadores inflamacao
Ac ATG IgA e IgA total

Rastreio alergologico, Teste suor

Rastreio imunodeficiéncia
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Susana Almeida

l
1° CURSO DE FORMACAOQ CHC Centro Hospitalar CHC Hospital
PARA INTERNOS: 2011 -2012 de Coimbra, E.P.t Pediatrico

I.E. R g Wy R R LA T W
I FirEaA LD CLIMICA
|mm O
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Doenca de refluxo gastro-esofagico
Esofagite eosinofilica
Esofagite caustica

Esofagite infecciosa
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Doencga de Refluxo GE
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RGE fisiologico

Limites superiores normalidade

NO epis. refluxo/dia
NO epis. Refluxo >5 min

Indice refluxo,
% tempo pH<4

Lactentes
(N=509)

73
9,7

11,7%

Criancas
(N=48)

25
6,8

5,4%

Adultos
(N=432)

45
3,2

6%
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Barreira Anti-refluxo

Esophagus

LES

Crural diaphragm

intra-abdominal
esophagus

Angie of His
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Relaxamentos transitorios do EEI

&
pH =
mmEg

]

mml—-‘g

n
mmHg

EQ
esoph. ]

Esophagus

body 1]
mimHg

EO 3
1]
mimHg
EQ 3
0
mimkg

EQ
stomach
i

Stomach

Kawahara et al, Gastroenterology 1997 232



Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Fisiopatologia

Exposicao
acido

Duracao refluxo
Extensao proximal
Composicao (pepsina, acido...)

_-

Clearence esofagica
Neutralizacao refluxo
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Prevaléncia regurgitacoes 1° ano

> 1 vez/dia

> 4 vezes/dia

% de 40
lactentes {Y)

20
10

0
4-& -9

Idade (meses)
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Historia natural

z 4 6 8 10 12 M4 16 13 W 12 4
Age (months)

Martin et al. Pediatrics. 2002 235



Evolucao DRGE infancia

100 1 ® Monthly GERD symptoms
- i 11 Weekly GERD symptoms
£ 80 [1 Asymptomatic
o M Taking H,RA or PPI
E H Underwent fundeplication
e
=1
&
g 40 30
k> 23 % 24
IE N I_I l ]

“ .

Qutcomes S years or more
after childhood GERD diagnosis (N = 80)

El-Serag HB et al. Am J Gastroenterol. 2004 236



DRGE apds adolescéncia

35 - ] Adule Refluxers (r = 123)
=y .
v 30+ I Adult Nesrefiuxers (n = 154)
-
: ] : ' : :
"y

'

[ E n

Spit Up Abdomnal  Hearthurn' Dysphagia  Underwesght Asthma
as Infant Pain Chest Pars

Percentol S
= ==
W o Lh
i 1 |

Gold BD. Am J Med 2004 237



Prematuridade, RGE e adenocarcinoma

N = 3364 PT ou SGA nascidos entre 1925-1949

Pretermirfants Ba5 (1251840

SGEA Infards 1150 (12541 .590]

Preterm and SGAirfants 2 (18 E R

o0t 12 -8
standardized Incidence Ratios for

Esophageal Adenocarcinoma [95% Cl)
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Grupos de risco DRGE
Fibrose Quistica

Dcas neuroldgicas

Atrésia esofago
Obesidade

Prematuridade

S. Genéticos

Tratamento prolongado com IBP

166 children

Cystic
libr-ua_h

Esophageal

flresia

Other major
maotor disovders

B Nearslogically impaived (56% )

Hassal E, et al. Gastroenterology 2005
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Apresentacao clinica
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

19 Ano Idade escolar Adolescéncia

Apresentacao clinica

>
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Apresentacao clinica

Sintomas respiratorios
e
RGE

Reflex bronchoconst riclion
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Prevalence (%)
Cases with GERD Healthy Controls

Comphlication

(n = 1980) (n=7920)

— Sinusitis 4.2 14 <0.0001
Laryngitis 0.7 0.2 0.0001
Asthma 13.2 6.8 < 0.0001
Pneumonia 6.3 2.3 < (0.0001

Rudolph et al. JPGN 2001 243



Apneias e RGE

Mov. torax

Fluxo ar nasal

pH esdéfago

Tempo (s)

Estudos recentes: fraca relacao apneia patol. /RGE
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Abordagem diagndstica DRGE

Prova
terapeutica
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite ndao péptica

Historia clinica

Alimentacao: Antecedentes Pessoais:
Frequéncia, quantidade PT, cirurgia gastro, atopia
Erros preparacao, posicao

Historia familiar
Padrao regurgitacao:
Frequéncia, quantidade Crescimento
Dor, esforco
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pH metria 24h

Detecta refluxo acido
Relacao RGE /sintomas
pH metria 24h

Avalia:

- Clearence

- Indice refluxo

- Eficacia terapéutica
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Tracados pH metria

= b &b e A 0 -1 D

Refluxo nao
acido

M i TR e A E_k L & i 0§ i i R T
13:0Q 17 2100 al:a8 @588

= e e en (=R -1 e
i L i i X L i

1t Refluxo acido
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite ndao péptica

Impedancia esofagica

Refluxo ndo acido

Refluxo gasoso

Refluxo breve (<15s)
Lactentes ¢/ Sintomas resp

:
17 cm+ !
15cm- [
o
& |
S 9cm- I
— Tcm- E
5cm- WG 5 cm esophageal pH
3 cm- i
.
"
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Tracados Impedancia esé6fagica

impd

Imp&

ImpT

Imp#

L0 YU O

— ko=

Refluxo acido Refluxo nao acido
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Radiologia

pr——

Malrotacao

L

Hérnia hiato

Estenose esofagica
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Endoscopia e histologia

Barrett Esofagite Eosinofilica

Esofagite péptica
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Tratamento

Estilo vida:
Alimentacao, Sono
Exercicio e gestao peso

Farmacos:

Reflux board

Antiacidos (agentes tampdo); Agentes de superficie (Sucralfate)
Antagonistas Receptores H2; Inibidores Bomba Protdes
Procinéticos ( metoclopramida, domperidona)
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite ndao péptica

IBP:

Omeprazol, esomeprazol
1 A2 mg/Kg/d

laz2id

30 min antes PA e Jantar

AR H2:

Ranitidina

5-10 mg/kg/d

2 a 3 id as refeicoes
TAQUIFILAXIA
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Eficacia IBP na esofagite

% doentes

0,7

Hassal et al. J. Pediatrics 2000

<1,4

<3,5

N = 65 criancas

c/ esofagite erosiva

(mg/K/d)
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Eficacia IBP nos sintomas de DRGE

% doentes kil N=CA

il Antes Tx
5-14 dias
. 3 Meses

Total Pirose Disfagia Irritab Tosse
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Abordagem pratica

Refluxo no lactente
Refluxo e asma

Doenca de refluxo na crianca e adolescente

Joumal of Fediarmc Gasmoenrsrology angd Nugrimon
42490547 © 20049 by Ewopean Socicty foe Fodiaine Gastmecnicmlogy, Hopaology, and Mutniton and
Morih Amencan Socety for Pediatne Crstmemiemlogy, Heportology, end Mumbon

Pediatric Gastroesophageal Reflux Clinical Practice Guidelines:
Joint Recommendations of the North American Society for
Pediatric Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition
(NASPGHAN) and the European Society for Pediatric
Gastroenterology, Hepatology, and Nutrition (ESPGHAN)
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Happy spitter
Tranquilizar
Fraccionar refeicoes
Posicionamento
Formula AR

© farmacos
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Lactente com RGE e MPP

Calorias insuficientes:

Formula AR

Espessar com amidos (arroz ou milho)
Lactente com RGE e MPP
Extensamente hidrolizado

Sonda Nasogastrica

Calorias adequadas: considerar outras causas
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Lactente com RGE e irritabilidade

Corrigir erros alimentares:
Técnica
Quantidade suficiente?

Terapéutica empirica?
(Anti acido/ Ext. Hidrolizado)

pH metria / EDA ?

Stop the PPI Express: They Don’t Keep Babies Quiet!

Philip E. Putnam. J Pediatrics 2009 260



. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Crianca / Adolescente

Pirose / Dor retroesternal

O resposta
R

261



Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Crianca / Adolescente com esofagite

ARH2 / IBP 8 a 12 sem

Alt. estilo vida

Reavaliar

EDA
Considerar pH metria
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Asma e RGE: quando tratar

Asma persistente

e AR H2 ou IBP 3 meses
Sintomas RGE

Asma persistente - pneumonias rec.
sem mas - asma nocturna
Sintomas RGE - dep. corticdide

pH metria
ou
Prova terapéutica
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Complicacoes DRGE

Adenocarcinoma
Esofagico

Rudolph et al. JPGN 2001

Esdéfago Barrett
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Candidatos a Cirurgia Anti - refluxo
Faléncia tratamento médico
Dependéncia tratamento médico prolongado

Asma persistente/pneumonias rec. por RGE
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Resultados Cirurgia anti - refluxo

Taxa de sucesso
Mortalidade

Taxa global complicacoes
“Dumping”

“Gas bloat”

Obstrucao delgado
Nissen desfeito

Taxa reoperacao

57 a 92%
0a5%

2 a 45%
NA

2 a 8%
1a11%
1a13%
3a19 %
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Esofagite eosinofilica
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite ndao péptica

Esofagite eosinofilica B ks eosinophilic esophagits “asthma of the esophagus?

_ﬂlin'l.:_\ul-n-q it
hﬁ_uﬂhd—ﬂ*ﬁ e B ot

Inflamacao crénica da mucosa esofagica

Eosinofilia epitelio esofagico
(> 15 eos/HPF)

Estdbmago e duodeno nao envolvidos

Resposta incompleta IBP
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Prevaléncia

Novos doentes com Esofagite Eo (1994-2003)

1994 95 "6 97 08 99 1
Year
E=ti mated prevalence: 23 per 100 000 persons*
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Fisiopatologia

Resposta imunoalergica

Alergenos alimentares ou aeroalergenos
Sazonalidade

Fisiopatologia

Resposta a dietas elementares

Associacao com DRGE

II-6, PAF’s,VAP: 4 relaxamento LES
Efeito do acido e pepsina sobre a mucosa
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Fisiopatologia
TSLP and TSLER SNPs
> DB ST

Aercallergens

Food allergens

k
*~= Elemental diet

Epthelium -

Smooth =
mLsche

FeRl-ige

KT

L5 s— L
g L0 3°

Mast cell
Ty plbia®
TGFf1°
CIPAZ"
Histamine*

— L4

. })" Parrirtin _l'

TGF-B1+ —» Remodding,

-5/

TGF-fin+

fibrosis, and
Eotaxin-3 4 symoath muschke
TR T ST
COEY
Easinophil

e———— -t-FﬂdwiTl
+EDC genes

!

- TEotaxin-3

Imipaired barmaer
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' Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Apresentacao clinica

Dificuldades alimentares
Ma progressao ponderal
Vomitos
Pirose
Disfagia
Impacto alimentar

DRGE refractaria - - - -
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Apresentacao tipica

Rapaz

Idade escolar
Disfagia intermitente
Impactos alimentares

Antecedentes atopia
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Endoscopia e histologia

Rastreio Alergoldgico
(IgE total, Eo sg,
foodmix e phadiatop)
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Tratamento

IBP

Corticosteroides topicos
Montelukast?

Dieta evigao

Antagonistas IL-57?
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Corticoide deglutido
+ Sintomas

v infiltracao Eos

=

¥ & &8 8 8
.
¥ & & & 5 E

Eosinophils per High Power Frald

L=
L=

Remedios et al Gastrointestinal Endosc 2006 276



Prognodstico

E ECM eynthoeis

Egithelium ", TGF IL-5

TGF-a {} TGF;pf’
IL-13 i
eg 0

Basal Zone Hyperplasia
Esophageal Thickening
Luminal Narmowing

Dilated Interceliular Spaces
Esophageal Thickening
Limnpar Furrocwe
Luminal Marrowing
Food Impactions

Activation, Profferation

Increased Eosinophil Trafficking

Eotaxin-3
Periostin

MBP ™,

Activated
tissue
easinophil

Histéria natural: conceito de “remolding”...

Fibrose ? E. Barrett ?

Aciivalion Proliferafion

FCM Synihaais
.
B -
-
Myofibraoblasis

'F'tl.‘-.-\..'

Ineroasoed Extracellular Matrix
Subepithelial Fibrosis
Fixed Marrowings/Rings
Strictures
Food lmpactiona

Probferation
Hyperplasia

Smooth Muscle Cells

Drysmotility
Dy=zphagia
Transient Rings
Food Impactions
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Esofagite infecciosa
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Esofagite infecciosa

Criancas
- imunocompetentes

- imunodeprimidas

Agente patogénico:

- Bacterias Febre, mau estar

- Fungos % Clinica de

- Parasitas esofagite

- Virus
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Esofagite infecciosa

Herpes simplex Cytomegalovirus
Fungal Virus vesicle Ulcer
Normal  esophagitis 2

Squamousd J y

epithelium AN A
PN Yese%, T 2
TR GAS K
—— i
Lamina propria

D -_----""".'.-’E

L

Muscularis

/f—\ gt
o~ ==
Submucosa
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Candidiase esofagica

Mais frequente no imunodeprimido

Diagnostico:
- Cultura tecido

Tratamento:
- Fluconazol
- Evitar IBP
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Esofagite herpética

Imunodeprimidos e imunocompetentes

Diagndstico:
- Biopsia IF
- PCR

Tratamento:
-Aciclovir
- IBP
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Esofagite a CMV

Transplantados
Imunodeficiéncia
Diagndstico:
- Inclusdes virais na biopsia
- PCR

Tratamento:
- Ganciclovir
- IBP
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Esofagite caustica

284



Esofagite caustica

e Ingestao acidental antes dos 5 A
e Ingestao voluntaria na adolescéncia
Tipo de caustico
Base: granulado ou liquido
Acido
Comprimidos (AINE, tetraciclinas, sulfato fe, KCl ...)

Concentragao

Volume ingerido
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. Refluxo gastro-esofagico. Esofagite ndao péptica

Esofagite caustica

- Nao induzir o vémito
- Observar boca e orofaringe
- Auséncia lesdo mucosa oral ndo exclui lesdo esofagica

- Se ingestao muito provavel e produto caustico:
iniciar protocolo
contactar Gastro (EDA 13s 24 horas)

286



Esofagite caustica: diagndstico

Lesao superficial mucosa

‘ Lesao transmural até muscularis

Lesao de toda espessura mucosa .



Esofagite caustica -tratamento

HOSPITAL PEDIATRICO de COIMBRA
Protocalos do Servico de Urgéncia

ESOFAGITE CAUSTICA

Embora s=ja coresnsual o grands beneficio dos comicoides na profilaoa
de estenose esofigea, a nossa expenéncia nos ditimes 10 ancs pode
comaiderar-2e midlo boa, guards & dminsiraga & eleduada nas primweings
haras apis o acdente. De Tato o bensficio resulard da pobeme acgdo
anb-nflam@itng dos comeoides, se adminiginades precoiamants @ am
s eleradiag

INGESTAD de CAUSTICOS de ELEVADA AGRESSIVIDADE S0OB
FORMA LiQUIDA

|produtos oom soda caustica de uso domestioodindustrial e acidos forbes|

Dewe INICLAR ¢ TRATAMENTD a0 & eweCii; 3o de Endastopia, g pode
sey protelada por algumas horas

E=ia or=ntacio lermpdutica deve ser dada por t=l=fone, == o doent= esta
rouin Hospial ou Centog de Sadde, aries do envio aa HP.,

INGESTAO de CAUSTICO CORROSIVO SOB FORMA SOLIDO

Bleesimd Guis2 apresent lealas exubarantes & nivel da boca, n&o 58 usiifca
esta conduta, podendo aquandar pela Endoscopia se estiver indicada

TERAFPEUTICA

TERAPEUTICA

DEXAMETASONA | 0.8mg/K -ev

Cada 12 horas

AMPICILINA

80 a 100mg/K - ev

Cada 6 horas

OMEPRAZOL

0.8mg/K - ev — dose unica

Cada 24 horas
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Estenose caustica - sequelas

Tratamento:
Dilatagao endoscopica
Cirurgia
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Refluxo gastro-esofagico. Esofagite nao péptica

Produtas
e
Limpeza

Medicamento pode
Avsar anvensnammente
wdeva 5o omado

omente com
oderdacio médica,

dms &g B s

LR LU LR L L LR L]

Os meadlcamentos
dgrvn fcar trancados
& fors do alcance

das orisrgas.

=ic UBDD 41 0148
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e m ]

~ Colestase Neonatal

Isabel Gongalves

nmll

1° CURSO DE FORMAGAO CHC Centro Hospitalar ||]H CHC Hospital I @
PARA INTERNOS: 2011 - 2012 de Coimbra, E.PE. Pedidtrico Jm

I CmTR O Wl LA A L
‘-.-J- i FOEMACLD CLIMICA
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Colestase NN - Palavras chave

“Greenlandia”
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Colestase

Estase de colatos = Retencao de sais biliares

Colestase neonatal - Protocolo de abordagem diagndstica
Ermelinda Santos Silval, Ines Po2, Isabel Goncalves3

Ata Pediatrica Portuguesa B
Sociedade Portuguesa de Pediatria CONSENSOS E RECOMENDACOES
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Colestase Neonatal

Incidéncia e Etiologia

outras

FIC

D Met

Extra-hepaticas 40 %
“Intra-hepaticas* 60%

® AVBEH

® a1

® D Met

@ FIiC
outras
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evolucao diagnostica

AVBEH 30%

Hepatite NN 30%

2012: HNN < 5 9% das colestases NN

295



e m ]

Acidos biliares:

95% circulacdo enterohepatica

5% sintese hepatica

Recycled

through portal
circulation

' Fat Droplet
- Micelle
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R

Transporte de sais biliares
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Abordagem diagndstica

"7 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
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CLASSIFICATION OF DISORDERS ASSOCIATED WITH CHOLESTASIS IN THE NEWBORN

Biliary atresia Dubin-Johnson syndpom=====""""" == =0
Bile duct stricture/neonatal sclerosing cholangitis Mitochondciat Mepatopathies Sa
Choledochal cyst Qther Metabolic defects S .
Anomalies of the pancreaticoduodenal junction =" “41-Antitrypsin deficiency -
Spontaneous perforation of the bile duct P e Cystic fibrosis
Inspissated bile . - Hypopituitarism
Mass L s Hypothyroidism
Intraductular: stone, rhabdomyosarcoma e Neonatal iron storage disease
Extraductular: hepatoblastoma, neuroblasgom'a Infantile copper overload (Menkes syndrome)
.° Hemophagocytic lymphohistiocytosis
INTRAHEPATIC DISORDERS +.° Arginase deficiency
Idiopathic o’ Toxic
“Idiopathic” neonatal hepatitis* Total parenteral nutrition—-associated cholestasis
Intrahepatic cholestasis, pefsistent Fetal alcohol syndrome
Severe intrahepatic chgléstasis with progressive hepatocellular disease  Other drugs (maternal or used in neonatal intensive care)
Alagille syndrome (syfidromic paucity of the intrahepatic bile ducts, Cholestasis associated with infection
arteriohepatic dy§p|asia) Sepsis with possible endotoxemia (urinary tract infection,
Nonsyndromic paucity of the intrahepatic bile ducts gastroenteritis)
Intrahepatic glfolestasis, recurrent Syphilis
Benign recyfrent intrahepatic cholestasis Toxoplasmosis
Hereditary cholestasis with lymphedema (Aagenaes syndrome) Listeriosis
Anaton)i(: Congenital viral infections
Conganital hepatic fibrosis or infantile polycystic disease Cytomegalovirus ¢
(livef and kidney) Herpesvirus (herpes simplex and human herpesvirus 6) 4
Capoli disease Cocksackievirus ’
Métabolic or endocrine disorders Echoviruses
;fisorders of amino acid metabolism Rubella virus
sTyrosinemia Hepatitis B virus
! Disorders of lipid metabolism Other hepatitis viruses: C? nonAnonB?
,' Cholesterol ester storage disease (Wolman) Human immunodeficiency virus (HIV)
1 Niemann-Pick disease Parvovirus B19
1 Gaucher disease Chromosomal
I Disorders of carbohydrate metabolism Trisomy 18
'l Galactosemia Trisomy 21 (Down syndrome)
1 Fructosemia Donohue syndrome (leprechaunism) » *
v Glycogen storage disease type IV Vascular disorders . s
% Disorders of bile acid metabolism, primary Budd-Chiari syndrome e’
a-Hydroxysteroid A5-C27 steroid dehydrogenase/isomerase Perinatal asphyxia . ¢
A5;3-Oxosteroid 5a-reductase (multiple mutations) Multiple hemangioneata
Disogders of bile acid metabolism, secondary Cardiac insuffieincy
Zellw&ger syndrome (cerebrohepatorenal syndrome) Misce_llaneEus
Peroxisomal enzymopathies . JSGerfgenital disorders of glycosylation
Disorders ofT)ﬂe.a_tzid transport = =" Shock, hypoperfusion

-~

Intestinal obstruction
Neonatal lupus
ARC syndrome (arthrogryposis, renal tubular dysfunction,

Rotor syndrome

-~ -
- -
-y - -

- s m s Em===
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Principais problemas

Nao investigar prioritariamente situagoes trataveis
“Listas de exames” / excesso de investigacao

%

Atraso diagnéstico na Atresia VB(...)
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e m ]

Prioridades de Investigacao

Excluir causas trataveis em tempo util:

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

Defeitos congénitos sais biliares

Algumas Metabdlicas: galactosémia, tirosinémia
Hemocromatose nn (..)

301



e m ]

Jogar com as analises
AST / ALT - marcadores de citolise
ALP / GGT - lesao via biliar

Lactato /amonia/ glicemia/ Pi - marcadores
D. Metabdlico e sintese hepatica

Coagulacao / colesterol - sintese hepatica

302



Suspeitar de Atresia VB & enviar precocemente

Palavras chave:
Ictericia ~~33 sem
RN termo, bom PN, vigoroso,

bom crescimento
Fezes acolicas /descoradas * / Coluria
Hepatomegalia firme

* 179% sem acolia
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AVB Laboratorio

AST / ALT pouco elevadas

>>> GGT e F. Alcalina
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R

Imagem

Ecografia*:
Vesicula biliar ndo visualizada ou rudimentar

Dinamica vesicular ausente:
jejum 3-4 h - -- vesicula distende
Pprandial - --colapsada
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Eco (II)
Quisto hilar (raro)
Sinal da corda triangular (*)

Poliesplenia
Malformagdes v Porta , veia cava

(*) Imagiologista com experiencia
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al - ATP

Causa mais frequente de colestase NN em Portugal

Regiao Norte +++

22 causa de TRH em Portugal

A = doseamento de al Antitripsina serica (n > 100mg/dl)

Fenotipagem (Pi)
Fenotipo Z2Z, SZ

— EEE
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Clinica

IConfusdo com AVB facil...

Acolia nas formas graves / bilis espessa
Hepatomegalia firme (+)

Mas:

RCIU e MPP desde o nascimento
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Panhipopituitarismo

Colestase, RCIU, hipoglicemias precoces, persistentes

GGT geralmente baixa / citolise variavel
Eco Tf: hipoplasia do corpo caloso
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Just Like Honey

COLHEITAS EM HIPOGLICEMIA !!
GH, T3, T4, TSH, Cortisol : inadequados
RMN - hipoplasia haste hipofisaria, **
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FIC & BRIC: Definicao

» Progressive Familial I Cholestasis (PFIC)
» Familial Intrahepatic Cholestasis (FIC)
» Benign Recurrent Intrahepatic Cholestasis (BRIC)

Doencas dos transportadores de SB
BSEP (gene ABC B11)
FIC1 (ATP8B1)

MDR3 (ABCB4)
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Colestases intra-hepaticas (PFIC's)

Tipo 1 e 2 (FIC1 e BSEP)
colestases persistentes com GGT baixa
Tipo 3 (MDR3) GGT elevada

6M

Prurido em todas (<< na tipo 3)

Mau crescimento : 1 >>2

Envolvimento pancreatico e intestinal : 1
Hepatomegalia consideravel em todas
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FIC 2 / BSEP

TRH 2 ANOS

314



e m ]

FIC 1 & 2: Diferencas fenotipicas

Colestase + prurido + y GT normal

Multissistemica » Figado
Diarreia Cirrose precoce
Esteatorreia HCC >>
Teste suor + Litiase

baixa estatura / MPP
AST /ALT elevadas
» AST /ALT < 100 Bilirrubina >>
» Bilirrubina > BSEP (-) imunoHC
» BSEP + (imuno HC)
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Genética das CIH

Gene Loci Function Disease Inheritance yGT

FIC1 18g21-g22 Aminophospholipi PFIC1/BRIC1 AR low
d translocase

BSEP 2024 Bile acid export PFIC2/BRIC2 AR low
pump

MDR3 7921 Phosphatidylcholine PFIC3/BRIC3 AR high
secretion

From Marion Aw, UPDATE ON INTRAHEPATIC CHOLESTASIS, HSN 316



-
Estratégia terapéutica / 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

- Derivacgao biliar

- Drenagem naso-biliar

- MARS

- Liver transplant
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Mutacoes & Intervencgao terapéutica?

Classes of mutations: FXR agonists
3: missense mutation with
canalicular expression but
decreased function

ERAD inhibitors
chaperones

2: missense mutation leading
to misfolding and ER retention < Read through
premature stop

1: nonsense mutation codon drugs

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
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Colangite esclerosante NN (CE)

Rara (..) 1987

Gene?

Clinica

CONFUSAO com AVB !

Bom PN, boa PP, acolia rara
Colestase dura 3-6 M

Hipertensao portal precoce e severa
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CE diagnostico

GGT e F alcalina elevadas

Colangiografia percutanea

Colangiografia per-operatoéria (..)

Bidpsia hepatica
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S Alagille
1:100 000

10 % das colestases NN

Invariavelmente RCIU

A: Genética molecular (gene Jagl)
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Clinicamente

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

Mau crescimento >>>
Prurido feroz
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Laboratorialmente

Citolise moderada

GGT e colesterol >>>

Colestase importante,persistente
Sais biliares elevados

Deficite de vitamina E +++

Insuficiéncia pancreatica
hipotiroidismo
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S. Alagille

40 % Melhoria na adolescéncia
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Colestase e D.Metabodlica

MPP

VOmitos / recusa alimentar
Hipotonia / letargia
craneotabes

Hipoglicemia facil /recorrente

Coagulopatia

Lactato +/amonia + / gasometria +
Hipofosfatémia (tirosinémia / D mitocondrial)
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D Metabolica II

» Clinitest* positivo
» Galactosemia
» Insuficiéncia hepatica!

» a Fetoproteina elevada
» Tirosinemia
» Mitocondriais
» PFIC
» Anemia hemolitica
» CDG, ...
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Novas etiologias
» Depleccoes de DNA mitocondrial

Alta mortalidade~~6 Meses

Hipoglicemia+hiperlactacidemia + Coagulopatia
Colestase / nistagmus
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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 E
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Prognéstico
»10 - 15 % Colestases transitorias (recup total)

»40 - 50% Hepatopatia cronica
% TRH < 10 Anos
20 - 25% Hepatopatia estavel

5 % mortalidade precoce
25 % mortalidade global
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Insuficiéncia hepatica aguda

~ Insuficiéncia hepatica aguda

Isabel Gongalves

nmll
. B CANTRD Ot wvEsTICACAD
l" CHE Hﬂﬁpl[a] -.-J- i P EMAL

10 CURSO DE FORMAGAO CHC Centro Hospitalar | A I“-
ediatrico =

PARA INTERNOS: 2011 -2012 de Coimbra, E.P.E.
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Faléncia Hepatica Aguda
» suspeitar
» Investigar

» tratar
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Insuficiéncia hepatica aguda

Hepatite aguda/ ? FHA ?
» Suporte

» Evitar Dietas Evitar Farmacos!!

Alerta!!l
Vomitos repetidos, prostracao, agravamento subito da ictericia

? FHA ?
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Insuficiéncia hepatica aguda

AASLD POSITION PAPER
The management of Acute Liver Failure: Update 2011

William M. Lee, R. Todd Stravitz, and Anne M. Larson

Recomendacodes GIII , na maioria
Adultos
Fisiopatologia +++
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Definicao

Doenga multissistémica com necrose hepatocelular

gque compromete a funcao de sintese:

(coagulopatia refractaria a vit K = INR > 2), com

ou sem encefalopatia, numa crianca sem evidéncia de doenca
hepatica prévia

335



' Insuficiéncia hepatica aguda

Na pratica...

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

Coagulopatia refrataria a vit K = FHA
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Fisiopatologia

Grave lesao hepatocelular (pode haver perda de 80 a 85% da massa
de hepatdcitos)

¢ .- Se.
.- .
-~

Perda ou redugéo—'iﬁiﬂportante da funcdo hepatica:
qom'promisso homeostasia da glicose
_~"Sequestro de fosforo

% da producdo de lactato
v sintese dos factores de coagulacdo ‘
v capacidade de eliminar farmacos, tq,xi'has e bilirrubina

(...)

Disturbio metabolismo intermediario
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Insuficiéncia hepatica aguda

Fisiopatologia / Coagulopatia

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

Tromboelastograma melhor g INR
Factor VII: melhor na monitorizagao
R/ Vit. K iv id
Plasma se hemorragia / procedimentos

Factor VII / Fibrinogenio* rec
Plaquetas se < 50000 + hemorragia
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Fisiopatologia / infecao

Imunodeficiéncia
Niveis e funcdo do complemento estao
Alteracao da funcao dos neutroéfilos e das células de Kupffer

~ 25- 40% das criangas com FHA tém bacteriemia
Gram positivos +++
fungos +
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A infeccdo € 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:
monitorizacao da infeccao com PCT e culturas frequentes

Nao ha beneficio na descontaminacgao intestinal
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Fisiopatologia / Hemodinamica

Lesdo hepatica —» citocinas vasoactivas —» circulacao hiperdinamica

Vasodilatacdo esplancnica e sistémica

\J

4 débito cardiaco
LRVP

Insuf circulatoria

4 fluxo sanguineo cerebral | FMO
IRA

TA = RVP x DC (FC x Volume Sistdlico)

Hipotensao
Taquicardia
# sist-diast >>
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Fisiopatologia

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

Edema cerebral
+ aménia — 4 glutamina cerebral (astrocite)
, Edema citotoxico ;

condicionam vasodilatacao)

% resposta inflamatéria sistémica

**Precipitantes da encefalopatia: sedagao, hemorragia GI,
(hipoNa, hiper ou hipoglicemia, febre e infegao
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Insuficiéncia hepatica aguda

Complicacoes da FHA

Encefalopatia / Edema cerebral
Coagulopatia

Hipoglicémia / Problemas acido - base
Hepato-renal ..(20 %)

Sepsis (20 a 40 %)

Cardiovasculares
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Reconhecimento da encefalopatia ... clinica Avaliar pupilas e
sinais de HIC!!!

Estadiamento da Encefalopatia (nascimento - 3 anos)

Grau 1-2 Inversao do padrao de sono; irritabilidade, choro inconsolavel
ou “birras constantes”; sonoléncia / agitacao
Reflexos N /4

Grau 3 Sonoléncia, estado estuporoso
Grau 4 Coma com reaccgao a dor (4a) ou sem resposta (4b)

Reflexos ausentes
Postura em descerebracao/ descorticacao

Estadiamento da Encefalopatia (> 3 anos)

Grau 1 Inversao do padrao do sono; sonoléncia / agitacao
Dificuldade desenhar figuras
EEG N
Grau 2 Comportamento desadequado; desorientacao; oscilacdes faceis do humor; agitacao

Asterixis; incontinéncia
EEG alteracoes ligeiras

Grau 3 Estado estuporoso mas despertavel; confusdo; discurso incoerente
Asterixis; Reflexos 4 ; rigidez
EEG alterado

Grau 4 Coma com reaccgao a dor (4a) ou sem resposta (4b)

Reflexos ausentes, flacidez

EEG muito alterado 344



Investigacao

A investigacdo etioldgica depende da idade, epidemiologia e histoéria clinica

30 - 40% de etiologia desconhecida (pior prognostico)

Na investigacdo deve ser dada prioridade as causas trataveis (..)

A estabilizacao do doente é prioritaria vs investigacao
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Investigacao basica
Ionograma completo (Na, K, Cl, PO4, Ca, Mg) Gasimetria

Creatinina, ureia

Hemograma (com esfregaco), Grupo

Marcadores de sintese: factores V, VII, TP e TTP, INR, fibrinogénio; albumina, colesterol
Outros marcadores de funcao: amonia, lactato, glicose

Marcadores de necrose: AST, ALT, LDH

Marcadores de lesao da via biliar: FA, y-GT, BRB T

Ecografia abdominal com doppler

Ecocardiograma (<2 anos)
EEG
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Investigacao etioldgica de 12 linha

Metabodlica (<2 A): cartao Guthrie; aminoacidos pasma
Ferritina e saturacao da transferrina (recém-nascido)

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

Doseamento paracetamol (4h apds ingestao) e outros farmacos

Tubo hemograma - extracgdao DNA
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Insuficiéncia hepatica aguda

Dicas

D. Wilson : Brb +++, citolise <R: Brb / Falc > 2
Hemolise brusca tubulopatia tipo fanconi
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FHA metabodlica
Palavras chave

Idade << 2 A

Hist prévia MPP/ vomitos/ ADPM
“Reye-like”

Colestase ligeira/ @

Citdlise variavel ()

Amonia4, lactato} glicémia ¢4
Acidose metabdlica

Hipertrofia VE (ecocardiograma)
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Etiologia: series pediatricas

<3 A (n=127) >3 A (n=221)

Indeterminada 68 101
Paracetamol 2 46

Outros toxicos 1 16
Metabdlica 23 13
Infecciosa 9 11
Auto-imune 6 16

Choque 7 9

Outros 11 9

PALF Study Group (USA, Canada e UK); J Pediatr 2006

Total (n=348)

169 (49%)
48 (14%)
17 (4%)
36 (10%)
20 (6%)
22 (6%)
16 (5%)
20 (6%)
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Etiologia # 131 casos

RN

Hemocromatose NN*
Linfohistiocitose H
Virus Herpes Simples
Metabdlicas
Paracetamol
Enddcrinas

Choque

Criancas

Virus
Hepatite nao A-E
Hepatite A-B

Outros

Metabolicas*
Paracetamol
Outros toxicos
Sépsis/ Hipodxia

Outros

King ’s College 1991-2000; J of Gastroenterology and Hepatology 2004

n=100

55
45

18

w W U1
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Insuficiéncia hepatica aguda

Etiologia n 215

RN (42) Lactente (23) Crianca (95) Adolescente (55)
Autoimune 0 0 9 4
Indeterminada 2 8 41 17
Wilson 0 0 6 4
Farmacos 1 6 19 25
HNN 17 0 0 0
Metabdlica 5 3 6 1
Viral 10 4 8 1
DHM 6 1 1 0
Outros 1 5 3

DHM - doencga hematoldgica maligna; RN LHL
Crianca 1 - 12 anos; Adolescente 12-18 anos

King’s EurJ Pediatr Out 2010 352



v i s E] o

Abordagem

. medidas gerais

/. terapéutica especifica

iii. tratamento complicacdes (ambito uci)

v. indicacao de trh
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-
i. medidas gerais
Estabilizacdo até transferéncia para um centro com trh
Admissao c intermédios ou c intensivos
Ambiente tranquilo, evitar a agitacao, a dor
Manter normotermia: 36,5-37,5°C
N3o tratar hipotermia ligeira espontanea (35-36,5°C)

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

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

V mecanica*
Insuficiéncia respiratoria
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 convulsdes —» fenitoina ou pequenas doses de midazolam (0,5-1mg/kg ev)

N-acetilcisteina (NAC) 100 mg/Kg/dia ev, em perfusao

* Para entubagdo: curarizagdao e sedagao com pequenas doses de remifentanil, tiopental ou midazolam
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ii. Terapéutica especifica

Farmacos
Paracetamol
Outros

Intoxicagcao com Amanita ph

Hepatite viral
HSV; Herpes zoster
HHV 6
HBV
EBV
Enterovirus
Parvovirus B19

Doencas metabdlicas
Tirosinémia tipo 1
Galactosémia

Desregulagao imune
Hemocromatose neonatal
Hepatite auto-imune
Linfohistiocitose hemofagocitica

Doenca de Wilson

Isquémia aguda

Sindrome Budd-Chiari

HELLP

NAC

Penicilina G, silibina, NAC

Aciclovir
Ganciclovir?
Lamivudina/ adefovir
Ganciclovir?
Pleconaril? Imunoglobulina?
Imunoglobulina?

NTBC, dieta com restrigao proteica
Dieta sem lactose

Exsanguineo-transfusao, Imunoglobulina, NAC
Metilprednisolona e.v.

Protocolo HLH 2004

Transplante hepatico

Suporte Cardiovascular

Anticoagulagao/ considerar caso a caso TIPS

Parto emergente
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Decisao Trh
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Critérios de mau prognodstico King s FHA pediatria

Idade < 2 A
INR = 4

Brb = 235 pumol/L

Leuc > 9x109/L
Sensibilidade de qg 1 - 76%; qq 2 - 93%, qq 3 - 96%, gqg 4 - 100%

Encefalopatia G1-2 = Mortalidade 44%
Encefalopatia G3-4 = Mortalidade 78%
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Insuficiéncia hepatica aguda

? 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. 359



[
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

TABLE 4. Revised King's Wilson's Index

Score Bilirubin (pmol/L) INR AST (TU/L) WCC (107/1) Albumin (g/L)
0 O- 100 0-1.29 O- 100 0-6G.7 =45
| 101 -150 1.3-1.6 101-150 G.8-B.3 34-44
2 151-200 1.7-1.% 151-200 g.4-10.3 25-33
3 201 -300 2.0-2.4 Z01-300 10.4-156.3 21-24
4 =] =25 = Th] | =154 (-20

NOTE: This table was adapted from Dhawan et al.l®
Abbreviations: AST. aspartate aminotransferase: INR, international normalized ratio: WCC, white cell count.

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 (nao validado)

Sistemas bio artificiais (...... )

MARS - poucos estudos
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Etiologia HP 1988-2011

Doenca metabdlica*
Infeccao virusal**
SHF

Intoxicacao cogumelos
Doenca Wilson
Outras***

Indeterminada

*Doencga metabdlica: galactosemia (2), tirosinemia (2), depleccdo DNA mit (3), frutosemia (1), OTC (2), def LCHAD (1)
**Infeccao virusal: <2 anos (EBV, adenovirus, HSV, varicela); =2 anos (VHB-1; VHA-4; VHE-1; VHS6-1)
***Qutras: <2 anos (HAI, HNN); =2 anos (S Budd Chiari, HAI)

n 53
<2 A (n=27)

10

N N A

N

>2 A (n=26)

N

N N DB
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HP 1988-2011

53

53 29 (J TRH

5 faleceram 9 ci TRH 20

9 faleceram 9 faleceram

sobrevida global 74%; sobrevida pdés TRH 79%; sobrevida com figado nativo 30%

365



. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Pneumonias Repetidas e Complicadas

—_

Teresa Silva

CURTRO O IvEL TG AL O

-J- i FOEMACLD CLIMICA

nmlr
I/ CHC Hospital C3

il Pediatrico .
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Pneumonias Repetidas

Terminologia/(Pre)Conceitos
Definicoes
Etiologia e Abordagem Diagnostica

Casos Clinicos

Pneumonias complicadas

PRINCIPAIS COMPLICACGES:
» Derrame Pleural
» Abcesso Pulmonar

» Pneumatocelos
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' Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Terminologia

Pneumonias Repetidas
ou
Pneumonias de Repeticao
ou
Pneumonias Recorrente
(PR)
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(Pre)Conceitos
» InfeccOes respiratorias baixas de repeticdo sdo pneumonias recorrentes (PR)
» O diagndstico de PR pode ser apenas clinico
» As causas mais frequentes de PR sao a aspiracao de corpo estranho, as malformacoes e as IDP

» Existe uma abordagem diagndstica Unica das PR
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Definicoes
» Pneumonias de repeticao/recorrentes:

» > 2 episddios de pneumonia/ano
» > 3 episddios (qqg periodo tempo)

Dx radioldgico
; Rx N entre episédios ou pneumonia

em localizagao #
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Definicoes

» Pneumonias de repeticao/recorrentes:
» > 2 episddios de pneumonia/ano
» > 3 episddios (qq periodo tempo)

Dx radioldgico

Rx N entre episédios ou pneumonia
em localizacao #

» Pneumonia Persistente: manutencado de alteragdes clinicas
> 14 dias e/ou radioldgicas > 4-6 semanas

» AlteracOes radioldgicas persistentes
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Pneumonias de Repeticao
Pneumonia Recorrente

» Incidéncia de pneumonia: 15-40/1000

7,7-9%
pneumonia recorrente

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

» Maioria ocorre em criancas ¢/ patologia de base, previamente conhecida

» @ patologia conhecida - desafio dx

principais MC Pneumo (HP)
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Etiologia
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Pneumonias Repetidas e Complicadas

Etiologia
11, M gaor ssplrsciin, 4. Por ahieracbomes dell maon v funcien ciliar
# Tirwi corrsass P low mermeimes e deglusion * Sipadrome da diarinels rilisr peimars
= Fistuilas oraapien Faolagion con o sin siredks solighos # [Jinwr bremion werzraderis
* Sindeome de Mevdebon [spiescion de jugo giirics)] * Tatwon; infeccione rapiratoriag idxico inhalsdos; displaaks beoncopulmonar; aspiracian
o Wennieeniia Digmobidea de mestonin; dma, sl
= Granailomatash por inkalackin de Rbom vegeiabe = Filwmis qublics
* Muaspiraciin de hidnodarinere, g, agui, #ic B Par i Tl
# Hefluje gavircesolagicn. L
*Becothur do 1 . i = Hlamealdarnd puilmesir: Mispdeica 5. da Good Putiors, secundaria, ste.
| 2. Meumesday por irasiorman de s vensilaciin = Erililradten wenliilikon. (5. de LofMer)
= [l o cbwimactiva o vl valss w Pl imabibi L o gt et il
= Congenica: Endiwema Intus congénite = Alverdiis slegica enrinseca: aspergllous bromoopulmonar aliTgios

* Mo porginne: M. Fileoils quirica. bonguiclivh. @splals onoog mones &,

* | el i o charnicties o enlios i

'Hh:qﬂh‘.‘ﬂ *Hlprnlhlnh']h_'.l.hl
» Gecundario & déficit de aifs | antioipung. Abrs quicie. sums grave. eic = St cony fuparatings. Linracunstons e - daracha
o Bl . = CIY, Canades Ac V. TG con CIY, PCA grande, ventans sofiopulmonas. lrunoan
« Otwarceiin ooyl nmpheta: sekectasls -Mmfxﬂwhwm*hmhwmm
| = Repercuslon
3. Liniones. snantmicn » Ffema pulmonar secundaris & sumemio ds L preson s nbvel de A eslones valdvilare
* Cnespureionees rxirinsecas miirales, cof ST, pEeorna venoes lmanar sndmalo, sl
= Aursmaliss vnriilanes gue comgrieen b via ssea JAnillo vasc lare) » Repercanion a nivel aericlar (hiperenuon pulmanas primaris)
= [absmes comgeniios malinemasslin sdenomatclies, wsow=irm ol morsees, quises + Blep @ mivel phvral
: i oprpa Bl * lrrame plewrsl v quilctoras potouiningien:
® Tusmriict froBanil e s + Hipsvaeudarisachin pulmenar {5 de Me Leal)
= Arpeemelio arlerio werrn pulssorian
= Enfisema bobar congéning
» Alnaracbors N inisse de 1 jand beyilal = Fivumuge voviam gl s el
o (st rpeska nragaecteougiibal (1 iesleodsomalas i) = Fistula arseria vanom pulmsnes
'E-'rlnhtrq.llh':rlp.h.l = A ngiomas pulimonanes ¥ mediasinicos
i R —— = Enfermedad verman linbva palmanar
i Climrpnstralis *m;mmm
.h‘_h*m * bmshaliuma pulmonas
P — = Lindsngiecsasis pulmonar congenie
o T teorguiales, papil praruiloeman, sr. Irmnimrais) = Siradrome de dnires el oo iipo sdulio, [k ing)

Protocolos Pneumologia AEP www.aeped.es/protocolos/ 374



: |, Peanmmersias por aspdrasidn.
+rﬁ-mmhmrﬁ&‘|

= Fistuilas oraspen Faolagios con o sin @l

= Hinsteome de Merdelban |sspiescian J18

= Wennia lipokdes
o Gramibematosh por inkaleciin de fib
‘ﬁﬂtﬁrﬁmm.
* Rl gustrortigicn
'lfnlrl.-l-*qtumﬁl:-rpnh
| 2 Hn_p:rlr.ldm&lhu-i
= |l i obaimactiva o valvilss
= Congdnigs: Enfiema lober congdn
o Mo conginis: M. Fileob quis
= | el b p charnicties o enfies
= [ulicyticw
* Securalaris & deficic de alfs | smio
# Enfhemas intendicial
o Mmrrueciin beerplal completa: ate
| A Lmlones snasimboe
# e bomeey exirinecas
o Mrpeinialiss vansilane e COMgein
= [daiwmes corgeniins malfmasian
ok, o
* Aderopatin
* s ikl
= Enfisema bobar congéning
o s b DilFiniess de i paied |
= Discinests traguecteodsquial (s
'E-'rlnl.lh'q.n.h':rlp.h.l
= iy hdin irtrals iial
i{.:m-r;nrd.rﬂn
B tuq:-l-h:ﬁrr-::n
* [l i £ Froa.

(] Tl.—n-lhu'l'.ll.l]un, H'l_l]:-., prar e, sic. {roniruia)

4, Powr alieracboes del maon v Bincidn cilliar

& 5 neumeoniay crimicas v recurmenies en pediniris
1|

Mo mpidn descriies todes las =i 5, yva que algunas se describen en otroa capiiulos

ni e in) + pmile g )

7. lsnuarsnbe fiieis ins
8. Complicaciones v secuckss de infeociones

&, Enfermedades pulmonares intersticiales
# Mleumaonia interstbcisl sl (NI
* Neumonia intersticial descamativa (NI}
# Meumonia intersticisl no expecifioa
* Meumonia interstbcial lnfoldes
* Prateincai pulmanar alvealar
* Baeoidosis
= Trastormes vasculases pulmonares
* Fibposins pudimanar pos Dirmaoos sk ineogpbiisen,
* Fibroais pudmanares en enfermedades dntémican
= Asdoaiy vubsalar renal, Aabeseoai celiaguia, hepatitls crdnkoa sctiva, ecc.

10. Pubmén v enfermedades slsidmbcas
= hhnhﬁqu:[u.‘ Mirrman-Pick, Gawcler
* Hemopatias: Drepanocitosis, talasemiss, lewcemias, enfermedad de Hodgkin
= Sarcoidosts
* Colagenosis: Enfermedad de Wegener, PAN, LES, esclerodenmia, dermatomimitis
= 5. de Dlown

* frcidentes vasculares pulmonans
l'!'.dnlh:nnp.l].r:n'-

= Lindsngiecsasis pulmonar congenie

= Sradrome de disinés resplrmionio tipo sdalio,

Protocolos Pneumologia AEP www.aeped.es/protocolos/

| Pastuie, wecunddaiia., idc.

i = derecha
ke, VerLana sofLoprileonar, IFure
fon e 1o Arveria pulimenss desechal

presion & ndvel de AL (leslones vabeilares
wnar sndmala, el

maEnar primaria)

[rorntind]

. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Etiologia
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Etiologia
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Mecanismos de Defesa Pulmonares

Barreiras Fisicas

» Filtracao particulas VA
» Tosse (Reflex. Prot. VA)
» Clearance mucociliar

» Movimento Fluidos Alv
» Espirros

» Broncoconstricao

Defesas Celulares

» Defesas Celulares
» Linfocitos B/T

» Macréfagos pulm
» Neutrofilos

Defesas Humorais

Igs G, A, MeE

al- antitripsina e a2-macroglobulina
Lisozimas

Lactoferrina

Complemento

a e B defensinas

Interferon
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Classificacao Etiologica

» VA/PARENQUIMA

» Auséncia filtracdo nasal
(traqueostomias)

» Obstrucao intrinseca
(CE, secrecoes, tum)

» Obst extrinseca
(adenopatias)

» Aspiragao
(RGE, incoordenacao)

» Malf broncopulm

» CLEARANCE MUCOCILIAR

» Asma

» FQ
» Discinésia Ciliar
» SIST. IMUNITARIO

» IDP
S ID 2ria

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

378



Etiologia
Patients With Underlying Causes

of Recurrent Pneumonia

Underlying lliness No. (%)
Aspiration syndrome 114 (47.9)
Immune disorder 34 (14.3)
Congenital heart disease 22(9.2)
Bronchial asthma 19(8.0)
Anomalies of the respiratory system 18 (7.6)
Gastroesophageal reflux 13 (5.4)
Unknown 18 (7.6)

Timing of Underlying lliness Diagnosis
Relative to the Number of Pneumonia Episodes

I —
Diagnosed  Diagnosed
Diagnosed  AHer First After
Priorto  Pneumonia Prneumonia
Underlying lliness Pneumonia  Episode  Recurrence Tofal

Aspiration syndrome 109 1 4 114

Immune disorder 26 7 1 4

Congenital heart 22 0 0 22
disease

Bronchial asthma 12 0 i 19

Anomalies of the 9 T 2 18
respiratory system

Gastroesophageal 0 10 3 13
reflux

Total 178 25 17 220

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
Enfermedad de base en 92 ninos con neumonia
recurrente
Enfermedad de base Niumero (%)
Asma 28 (30,4)
Cardiopatia congénita 27 (29,3)
Aspiracion 25 (27.1)
Inmunodeficiencia 9(9,7)
Anomalias pulmonares 21(:2.1)
Displasia ectodérmica anhidrotica 1(1)

Cabezuelo Huerta G, Vidal Mico6 S, Abeledo Gémez A, Frontera Izquierdo P.
Underlying causes of recurrent pneumonia. An Pediatr (Barc) 2005; 63: 409-12 380



Pneumonias Repetidas e Complicadas

Etiologia
Table 1. Underlying causes of recurrent poeumonia in children.
Underdying illness i %
Bronchial asthma 19 3064
Common variable immunodeficiency 5
Immune deficiency disorders Combined immunadeficiency disease 3 17.75
1gG, and selective IgA deficiency 2
Ataxia-telanglectasia 1
Gastroesophageal refhux B
Aspiration syndromes Ovther aspiration syndromes 3 17.75
Resplratory forelgn body 2
Ventricular sepial defect 4
Patent ductus arteriosus i
Congenital anomalies Congenital lobar emphysema I 16.12
Tracheomalacia with right bronchial anomaly I
Laryngomabscla with eplglottic insufficlency 1
Cystic fibrosis 4 643
Primary ¢iliary dyskinesia | 1.61
Unknown [ 968
Tatal 6l ([}

Ig: Immunoghobulin, n: Mumber of patients

Ozdemir O, Sari S, Bakirtas A, Zorlu P, Ertan U. Underlying disesases
of recurrent pneumonia in Turkish children. Turk J Med Sci 2010;40:25-30 381



. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Etiologia
» Recorréncia » Casualidade

» Factores Risco Inf resp inf

Idade

PT

Sexo O

Tabagismo (Pais)

Infantario/Familia Numerosa/Overcrowding
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Abordagem Diagnostica
» Abordagem escalonada/individualizada

» 10 — confirmar o diagndstico de PR
(confirmacao radioldgica)

» Historia Clinica Pormenorizada
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Historia Clinica - Anamnese

» Idade

» Localizacao

» Sintomatologia associada

» Idade:

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

» Localizacao

Unica: obstrucdo, malform
Variavel : RGE, asma, IDP

» Sintomatologia associada
Aspiracao, FQ, IDP...
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Historia Clinica - Anamnese

Caract. Exacerbacdes (1° episdédio) e intercrise
Tosse/Broncospasmo

Caract. degluticao, RGE/vomitos
Relacao sint .resp. e alimentacao
Clinica ORL - infeccdes/alergia
Clinica GI (diarreia)

Episddio sufocacdo (CE)

Outras infeccdoes/gérmens
Antecedentes NN (PT, vent)
Atopia pessoal e familiar
Crescimento

Pert Resp Sono

Fact Ambienciais (infantario)
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Historia Clinica — Exame Objectivo

» Estado geral/nutricional
» Alteracdes mucocutaneas: palidez, eczema
» Adenopatias
» Inspeccao torax (SDR, conformacao),
auscultacao e percussao
» Sinais de insuf resp crénica
(hipocratismo digital)
» Ex. ORL: pdlipos nasais, OMA crénica, HAA
» Alt. Neuroldgicas
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Abordagem Diagndstica
» Abordagem escalonada/individualizada

» 10 - confirmar o diagndstico de PR
(confirmacao radioldgica)

» Historia Clinica Pormenorizada
» Analisar/Rever Rx

» Excluir/Tratar causas principais de acordo
com dados obtidos
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by serfal Chest Radiographs!?

Recurrent Pneumonia confirmed
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Evaluate for host defects:
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cilia biopsy, consider reflux
evaluation if others

negative

Flowchart depicting a stepwise approach to the evaluation of recurrent pneumonia.

Kaplan KA, Beierle, EA, Faro A, Eskin TA, Flotte TR. Recurrent
pneumonia In children. Clin Pediatr 2006; 45:15-22
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Caso 1
» Rapaz, 9A
» Pneumonias de repeticao base dta, = 3 A
» Asma/rinite alérgica (corticdide inalado, montelukaste, fluticasona nasal)

» Previamente seguido na Cons.Medicina HP, feita investigacao alargada
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Caso 1
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Caso 1

12 Consulta
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Caso 1

» INVESTIGACAO (Prévia):
» IgE N, Phadiatop neg
» TC: alteracdes de caracteristicas residuais ndo significativas

» ORIENTACAO
» Tx Corticoide inalado e broncodilatador SOS
» Atitude expectante - vigilancia
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Caso 2
» Rapariga, 5A

» Pneumonias recorrentes com diferentes localizagdes > 4M

» Broncospasmo nas infeccdes resp; varias OMA; tosse + broncorreia crénicas
» Crescimento adequado

» Atopia familiar (asma)

» Investigacao alargada no Médico Assistente
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Caso 2

12 Consulta
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Caso 2
» INVESTIGACAO (Prévia e inicial no HP):

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

»TC: Areas de densificacdo pulmonar bilaterais e pequena atelectasia LM
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Caso 2
» Tosse/Broncorreia mantidas e novas infeccoes sob cinesiterapia regular
» TAC: areas de densificacdo ja visualizadas, infiltrados alveolares
inflamatodrios/infecciosos, atelectasia subsegmentar, estrias fibréticas

e bronquiectasias tubulares centrais a dta, espessamento difuso
das paredes bronquicas.
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Caso 2
» Doseamento Igs > Def IgA e IgG2 > Cons.
IDP

» Terapéutica: AB profilatico
Igs sc
Cinesiterapia
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' Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Caso 3
» Rapariga, 6A
» Pneumonias recorrentes a dta = 2° ano de vida

» Rx sempre com alteracdes na mesma localizacao
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Caso 3
» INVESTIGACAO

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

»12 BF N (3A)

» TC mostrou diminuicao do calibre bronquio LM associada
a consolidacao atelectasica LM
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Caso 3

estenose confirmada em BF recente
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' Pneumonias Repetidas e Complicadas

Pneumonias Complicadas

» Derrame Pleural

» Abcesso Pulmonar

» Pneumatocelos

» Insuficiéncia Respiratoria

» Sepsis
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Derrame Pleural Parapneumonico

» Complicacao mais frequente da pneumonia
» Pneumonia é a causa mais frequente de derrame pleural (DP) na crianga

» Pneumonias bacterianas - 40% DP
Pneumonias Pneumococicas — 60% DP

» 0.6-2% pneumonias complicam-se com empiema

» 4 prevaléncia - relacdo com alt. epidemioldgicas,
>> serotipos 1 e 19A
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Patofisiologia

» Liquido pleural =>ultrafiltrado do plasma procedente dos 2 folhetos pleurais (vol. 5-15 ml - adulto)
» Reabsorcao + via linfatica, ++ folheto parietal

» Infeccao/Inflamacao Pulmonar

deseq. producao/reabsorcao

v

406



Historia Natural

» Estadio I — Derrame pleural Livre: acumulacao de fluido claro na cavidade pleural, c/contagem de
leucdcitos *, duracao 1-3 dias

» Estadio II — Derrame pleural Fibrino-purulento: deposicao de fibrina no espaco pleural =>septacao/
formacao de loculagoes, fleucécitos, espessamento do liquido, eventual transformacdao em pus (emp-
iema), duragao 7-10 dias.

» Estadio III — Derrame Pleural Organizado: infiltracao da cavidade pleural por fibroblastos, finas mem-
branas intrapleurais reorganizam-se tornando-se espessas e nao elasticas, podendo dificultar a reex-
pansao pulmonar (“pulmao encarcerado”)
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Etiologia

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

» Streptococcus pyogenes 9 empiema

» Virus: adenovirus, influenza, parainfluenza, EBV
» Mycoplasma pneumoniae

» Mycobacterium tuberculosis
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Clinica

» Febre persistente
(apesar de Tto AB pneumonia)

» Dificuldade respiratéria (SDR) - relacdo directa com volume de liquido acumulado

» Dor toracica (pleuritica)
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas

Exame Objectivo

» Postura escolidtica c/inclinacao para o lado afectado (defesa)
» SDR
» Macicez a percussao

» AP ¢ MV, atrito pleural
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Diagndstico

» Rx torax (de pé, semi-sentado)
» Postura escolidtica (defesa)
» Obliteracao do seio costo-frénico

» Ecografia toracica
» Caracteristicas, volume, presenca de septos, localizacao adequada para drenagem

» TC torax
» nao realizada de forma sistematica/indicacoes especificas
(diferenciar empiema c/niveis aéreos de abcesso)

» Avaliacdo analitica: hemograma, protCreact, ionograma, glicose, proteinas, albumina, LDH
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Protocolo de Abordagem

Suspedta climica de derrame plearal

l\

-I!-ﬂ-tl oot - A I (B 111 ~ capumimida)
‘.# ‘.i
L -
I"-ﬁ"l
#'i '*-i
Drreno Toracics VATS Toracoscopia
o/ Bhbrissliticss / TC - Pubmenar?

¥

Lives
(2 |- Fximdinmal
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Exames no Liquido Pleural

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

» Exame citoquimico (tubo estéril+tubo EDTA)
» pH, glicose, protéinas, albumina, LDH, exame citoldgico
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Caracteristicas DP

2000 cél'mm’

Leuncocitos 1000 cél/mm’
(<1000) (>1000) (>5000)
Proteinas <05 =05 =05
(ratio lig. pleural’sora)
LDH =200 TU/ml
pH T4=-75 7.2-74 <72
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Abordagem

» Drenagem - decisao baseada:
» Dimensao do derrame (>1-2 cm)

» Clinica
o _ 2 mg em 5 ml SF
» Fibrinoliticos (uroquinase, alteplase): 3-5 m| SF
» Liquido espesso/septagao Encerrar 2-3h

» PUs (empiema)

» Procedimento Cirurgico (VATS, mini-toracotomia, descorticacao)
» Faléncia tto médico
» Empiema complexo, organizado/”pulmao encarcerado”
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Fibrinoliticos

» Contra-indicacgoes
» Reaccao alérgica prévia a urokinase
» Trauma ou cirurgia recente
» AVC hemorragico
» Alteracoes da coagulacao
» Trombocitopenia
» Insuficiéncia hepatica
» Gravidez
» Fistula bronco-pleural

416



Evolucao

» Quando retirar o dreno ? Depende de varios factores:

»apirexia

» estado geral conservado

» quantidade de drenado pleural minima
» ¢ marcadores inflamatorios

» caracterizacdo imagioldgica (Rx, eco)

» E uma decis3o clinica

» resolucao clinica do derrame
e
»drenagem inferior a 25-50ml/dia ou 1-1,5ml/Kg/dia
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Abcesso Pulmonar
» Definicdo: cavidade de parede espessa com conteldo purulento, resultante de infecgdo pulmonar
» Infeccdo -> necrose -> cavitagao -> abcesso
» Complicagcao de pneumonia: destruicao do tecido pulmonar pela infeccao e formagao do abcesso

» Infeccao numa cavidade pré-existente
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Abcesso Pulmonar - Tipos

2 tipos:
» Primario: crianga previamente saudavel, como complicacdo de pneumonia

» Secundario: se patologia prévia:
» IDP
» FQ (bronquiectasias, d¢ pulm supurativa)
» Patologia estrutural pulmonar (bronquioectasias, malformacao adenomatodide
» quistica, quistos broncogénicos)
» Doenca neuroldgica (PC) => aspiragao

419



. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Etiologia

» ++ frequentes:
» Staphylococcus aureus
» Streptococcus pyogenes
» Streptococcus pneumoniae

» ++ raros, mas ++ abcesso 2rio:
» Pseudomonas aeruginosa
» Klebsiella pneumoniae
» anaerobios
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Clinica
» Febre persistente - apesar de terapéutica AB
» Sintomatologia respiratodria: dificuldade respiratoria, tosse, dor toracica
» Anorexia, letargia

» EO: SDR,yexpansdo toracica, macicez a percussdo, APy localizada MV,
fervores crepitantes localizados
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Diagndstico
» RXx torax — suspeita
»imagem hipotransparente c/conteudo liquido e paredes espessas, ¢/ ou s/ nivel hidroaereo,
» geralmente Unica, de dimensdes variaveis, inserida numa area de pneumonia
» Ecografia — avaliacao inicial
» Imagem em anel hiperecogénico c/margens irregulares, conteldo heterogéneo

c/nivel hidroaéreo

» TC torax - diagnéstico definitivo
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Tratamento

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

» Drenagem (percutanea)?
» Risco de fistulizacao
» Estudos recentes descrevem reducgao da duracao
da febre e do tempo de internamento
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Evolucao
» Prognodstico favoravel
» Resolucao 4-6 meses (confirmada por TC) na maioria dos casos

» Raramente, ++ se co-morbilidade, destruicao permanente do tecido pulmonar,
sobre-infeccao subsequente => necessidade de excisdo cirurgica
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Pneumatocelos

» Quistos de parede fina, preenchidos com ar, no parénquima pulmonar
(rotura da parede bronquiolar pela inflamacao)

» ++ Frequentemente multiplos (-- Unicos)
» Complicacao de pneumonia
» Etiologia

» ++ Staphylococcus aureus

» tb Streptococcus pneumoniae, Streptococcus
» pyogenes, Haemophilus influenzae
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Clinica
» ++ assintomaticos, clinica=pneumonia
» Risco rotura =>pneumotorax

» DD: abcesso, quistos broncogénicos, malformacao adenomatoide quistica
Sind Hiper IgE -> ++ risco infeccdo Staph
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Diagndstico
» Rx torax

» TC torax
dd

abcesso pulm
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. Pneumonias Repetidas e Complicadas E

Tratamento

» Antibioterapia dirigida para gérmens + frequentes
» Staphylococcus aureus
» Streptococcus pneumoniae

» Drenagem (se gdes dimensoes),
mas, risco de fistulizacao

428



Patologia respiratoria cronica: - Estridor cronico - Doenca supurativa
broncopulmonar - Sequelas de infeccoes viricas

Miguel Félix

|||u

19 CURSO DE FORMACAO CHC Centro Hospitalar CHC Hospital B Lt e cllvic
PARA INTERNOS: 2011 - 2012 de Coimbra. E.PI Pediatrico ||
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

Patologia respiratoria crénica
1. Estridor crénico
2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecgoes viricas
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Estridor crénico

» “a palavra “estridor” é originaria do termo latino stridulus, que quer dizer chiado, assobio, sibilo.
O estridor € um sintoma audivel, produzido por um fluxo rapido e turbulento do ar, através de
um segmento estreitado do tracto respiratério...”

» SOom mais ou menos aspero, agudo, ou “musical”, causado por fluxo turbulento de ar nas grandes
vias aéreas, e pela vibracdao destas a passagem do ar, em situagdes de obstrucao parcial
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Inspiratorio

» obstrucdo parcial da via aérea extratoracica
- laringe
- cordas vocais

» abertura na expiragao

» colapso na inspiracao
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Inspiratorio
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infeccdes viricas E

Expiratorio
» origem intratoracica (ex., traqueia, grande brénquio)

» nota-se na expiracao pelo colapso da zona afectada causado pelo aumento
de pressao intratoracica

» pode ser bifasico
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Inspiratorio
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. N
Bifasico
» origem intra / extratoracica (ex. regido subglotica)

» pode ser quase continuo pela localizacao e pela gravidade da obstrucao
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Bifasico
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

Avaliacao
» histdria clinica dirigida
» exame objectivo cuidadoso

» exames complementares ponderados
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Historia
» idade de inicio? desencadeante?
» caracteristicas? continuo? oscilante? que factores agravam/melhoram?
» relagao com sono, posicao, alimentacao, infecgdes, actividade...

» antecedentes neonatais e outros
condilomas

entubacao

laringite prévia

alergias
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Historia

» sinais / sintomas associados:

- mau crescimento estato-ponderal
crises de cianose
dificuldade respiratoria
engasgamentos
regurgitacoes
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. Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infeccdes viricas E

Observacao
» ouvir o ruido! se ndao audivel, pedir a pais que imitem
» qualidade do choro (rouco, normal, disfénico...)
» aspecto geral, nutricao

» dificuldade respiratéria
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Observacao
» mudangas com a posicao
» angiomas cutaneos / outras lesdes
» exame neuroldgico sumario
» AP e AC
»FR e FC

» tumefaccoes tecidos moles
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Estridor crénico (>10-14 dias)

Extratoracicas Intratoracicas

laringomalacia (até 75 a 80%) traqueomalacia

disfuncao CV (22 causa em lactentes?) broncomalacia

estenose laringea/ subglotica compressao vascular da traqueia

angioma glético/subglético outras compressoes extrinsecas

laringite cronica estenose traqueal congénita (anéis completos)

papilomatose laringea
quisto laringe (+ freq que angiomas!), laringocelo
corpo estranho laringeo

quisto da valécula
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Laringomalacia
» descricdo inicial — “estridor laringeo congénito”
» anomalia congénita da laringe mais frequente (60 a 75%)

» causa desconhecida,

- atraso de maturacao das estruturas de suporte da laringe
» incidéncia desconhecida
» alguns aa - M:F 2:1; nossa experiéncia M=F
» mortalidade excepcional

» morbilidade varidvel, em casos graves
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Laringomalacia

» alteracdes anatomo-fisioldgicas
- epiglote tubular, em omega
- queda posterior da epiglote
- pregas ariteno-epigldticas curtas
- cartilagem aritendide redundante e mole
- colapso das estruturas na linha média durante inspiragao

.
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Laringomalacia
» inicio
- “maternidade”, até 2-3 meses, mas tipicamente 3-6 semanas
(necessario fluxo inspiratorio suficiente para produzir estridor)
» cursa com periodos de agravamento e melhoria

» estridor agudo, “musical”, apenas inspiratorio

» mais audivel em decubito dorsal e agitacdo / choro
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Laringomalacia
» maioria dos casos muito bem tolerados
» maior a preocupacao dos pais que o incoOmodo da crianca
» evolucdo benigna, por vezes aumenta até cerca de 6 M, com resolucdo até 18 - 24 M

» noutros casos:
engasgamento / dificuldade em mamar

ma evolucdo ponderal gasto energético excessivo
crises de apneia / cianose
SDR significativo
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Laringomalacia - investigar?
» essencialmente diagndstico clinico
» confirmacao - fibroscopia respiratéria

» indicagoes

cronologia atipica (idade inicio, evolucao)

gravidade da DR, episddios de cianose

ma evolucdo estato-ponderal, dificuldade alimentar marcada

situagdes sindromicas

outras alteragcdes ao EO (angiomas, massas...)

ansiedade familiar preocupante
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Laringomalacia - orientacao
» maioria dos casos - tranquilizar, acompanhar
» rever se persistir > 18 M
» esclarecer sobre evolucao, sinais de alarme

» CAsOS graves:
- (traqueostomia)
- (laringoplastia)
- suporte ventilatério ndo-invasivo via mascara nasal (CPAP)
boa experiéncia nos nossos casos
evolucao para a resolucao em todos

melhoria clinica, incluindo crescimento
sem necessidade cirurgia
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Outras causas
» Parésia CV

unilateral
- congénita ou adquirida (ex. pos cirurgia)
alteracao do choro
estridor que pode ser bifasico
estridor mais audivel quando acordado

bilateral
- habitualmente associado a alteragdes SNC

- situacdao mais grave, paralisia na linha média
- estridor agudo, bifasico, dificuldade respiratdria
- evolucao depende da causa

» tratamento pode exigir traqueostomia
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Outras causas
» Estenose subgldtica

- congénita
canalizacdo incompleta das estruturas embrionarias
calibre da zona subglética < 4 mm (termo) ou 3 mm (PT)
estridor bifasico, aspero, dificuldade respiratéria

- adquirida
geralmente secundario a entubacdo prolongada / traumatica
histéria pode apontar para diagndstico
- diagnéstico
fibroscopia respiratoria
TAC...

- tratamento
cirurgia reconstrucao traqueal
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Outras causas
» Angioma subgldtico

- causa pouco frequente

- estridor bifasico mais ou menos intenso, dependendo do tamanho e localizacao
- dificuldade respiratoria variavel

progressivo na fase de crescimento do angioma

inicio no primeiro semestre
uni ou bilaterais, circunferenciais
cerca de 50% - angiomas cutaneos presentes

diagndstico
fibroscopia respiratéria
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Estridor crénico
» diversidade de causas
» maioria congénitas e benignas
» histéria dirigida e exame atento
» discriminar factores associados que sugiram investigacao
» fibroscopia respiratoria

» terapéutica raramente necessaria
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

Patologia respiratoria crénica
1. Estridor crénico

2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecgdes viricas
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Definicao
» Patologia supurativa broncopulmonar cronica
- Conjunto de situagoOes caracterizadas por uma quantidade aumentada

de secrecdes bronquicas, com componente purulento significativo, e que tem
como manifestacao clinica principal uma tosse humida (ou produtiva) por periodos prolongados.
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Espectro
» Bronquite bacteriana persistente (BBP)
» Doenca pulmonar supurativa cronica (DPSC)
» Bronquiectasias

» Comum:
- Tosse humida crdénica com/sem fervores grosseiros na AP
- Inflamacgao neutrofilica das vais aéreas
- Infeccdo bacteriana endobronquica
- Défice da clearance mucociliar

Kadiological
bronchi eclasis

Protracted bronchitis CSLD

Progression of disense process
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Definicoes / conceitos

» Tosse crénica em criangas
- Tosse diaria com duracdo > 4 semanas

» Tosse produtiva vs tosse humida
- Criancas raramente expectoram, mesmo com muitas secregdes na via aérea,

gue o termo “produtiva” é pouco apropriado

» Distingdo tosse seca vs tosse humida pelos pais
€& muito concordante com avaliacdo por médicos
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Bronquite bacteriana persistente (BBP)

» Condicao clinica pediatrica caracterizada por:

- tosse humida/produtiva > 4 semanas
- Resolucdo da tosse com tratamento antibidtico
- Auséncia de indicios que apontem para uma causa diferente para a tosse

- “Oficialmente” reconhecida pela British Thoracic Society e Thoracic Society of New Zealand and Australia
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Bronquite bacteriana persistente (BBP)
» Criancas mais novas (< 5 anos, mediana 3 anos)
» Por vezes referida “pieira”, cansaco facil, “falta de energia”
» AP sem sibilos, geralmente fervores grosseiros
» Agravam durante intercorréncias viricas

» Nao respondem a broncodilatadores

460



Bronquite bacteriana e tosse cronica?

» Estudo prospectivo avaliando causa de tosse crénica em criangas
- Infeccao bacteriana endobronquica em cerca de 40%
- H. influenzae, S. pneumoniae, M. catarrhalis em LBA
- Neutrofilia significativa em LBA

Marchant JM, Masters 1B, Taylor 5M, Cox NC, Seymour GJ,
{_'h.lll-l-__' AB. Evaluwation and outcome of Yioung children with
chronic cough. Chest 20061291 1321141,
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BBP - radiologia

» Radiografias muitas vezes referiadas como normais, mas a maioria apresenta
algumas alteracoes peribronquicas

» TC de térax deve ser reservada para casos de insucesso terapéutico
ou se suspeita forte de bronquiectasias
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BBP
» Doenca potencialmente curavel
» Tratamento AB precoce reduz probabilidade de progressao da doenca

» Tratamento antibidtico sé eficaz se prolongado
- Minimo 14 dias (2 a 4 semanas)
- Tratamentos “classicos” (até uma semana) nao resolvem os sintomas, ou recidivam em poucos dias
- Uma resposta completa e mantida a curso prolongado de AB é necessaria para confirmar o diagndstico de BBP
- Episddios recorrentes (> 2 /ano) - investigar bronquiectasias
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DPSC / Bronquiectasias

» Clinica praticamente comum, incluindo:
- Tosse humida / produtiva croénica
- Exacerbacodes infecciosas recorrentes
- Dispneia de esforgo, +/- sibilancia
- Alteragdes da AP, hipocratismo digital
- Deformidade toracica, mau crescimento

- Hemoptise (raramente)

» Bronquiectasias distinguem-se por alteracoes tipicas na TC de térax
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Bronquiectasias
» Dilatagoes irreversiveis das vias aéreas periféricas

» Diagndstico radioldgico (TC alta resolucao)
- Brénquios periféricos dilatados
- Espessamento da parede brénquica
- Auséncia do estreitamento normal dos brénquios
- Aglomerados de formagoes quisticas
- Acumulacgao de secrecoes / rolhdes
- Relacdo bronco-arterial > 1-1,5 (variavel com idade)
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. Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

Bronquiectasias / DPSC

» Etiologia

PAEDIATRIC RESPRATORY REVIEWS (2006) T, 268274
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Bronquiectasias / DPSC

» Morbilidade significativa
- InfecgOes, insuficiéncia respiratoria cronica
- Ma qualidade de vida
- Hipoxémia
- Deterioracao da funcao pulmonar
- Hipertensao pulmonar, doenca cardiaca, malnutricdo
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Bronquiectasias / DPSC

» Tratamento
- Cinesiterapia, clearance da via aérea, nebulizagdes com soros hipertdnicos
- Antibidticos inalados
- Antibidticos sistémicos (exacerbacdes, profilacticos)
- Anti-inflamatorios
- Broncodilatadores e corticéides inalados
- Oxigenioterapia, outras...
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infeccdes viricas E

TABLE 22— Comparison of Features in PEB, C5LD, and Bronchiectasis

Chinical profile PR CELIy I o b e

Sympacens”

Chronic wel cough - 4 e

Wheceo — Vbt avdhma may co-eRis) ol +Hf—

Dyspnces - = =

Hemoptysis - - e

Hecurfen! pasiimonia e - -

Palmewary hyperiensian - - +H-

Diigiml clubbing = e o=

Fecrus car nansms - = o=

Cre kbeEcrepatations = o= Lisually -+

Cirowah fatlure - def= il =

Hypaiemia = = =

Chezsd rudiograph Mormal or peribeonchiolar changes Penibronchiolir chan ges Tram wrwck signs may of may ol be present

HECT changes of bronchieoiasis = - *

HRL T s

Cell stifferoadial Ainway noutnaphilia Airway nostrophilka Aarway newophilz

Micne-organisms M. inleenea, ¥ posussoior, M catarrhalis M. infienza, 5. prewsomioe, M. cotarramlin M. influrwoy, 8 poeumosiae, M. cofarrbaiie In

ndhvanced disesse and depending on underdying
comrse, ot organisms sach s presdomonss may
e picseni
Managemeni
Responee o antibiolics Compdeie response with shor term mtibiolcs Ulsuality require longer oourse of antibiotcs or Usuadly require longer course of antibistics. or
inravenois antbestics T v ks anlibactic s
Diher weatment Nene pauired Sew Table | See Table |
Evestigations CXR and spirometry” CXR, sparometry™ and Turher iree digation CRE, spimmotry” and further investigations for BE
fivr BE such as immune function, ot

Diagnonn crilena Cheonic wet cough respomdiong 10 2 -4 weeks Symyptoms andéor signs of BE i no HRCT Symypeoms andior signs of BE with HRCT signs of

af antibotics, spicasery normenal signs of BE. Spircsreiry sy o may nol indizaie BE.™ Sphosseiry may of may not indicai
ahadrugtivg pallern whaructive paliem

+ Presenl with 4+ reflectisg mereased severity; —, alnem; +/—, may be prosenl,
BE = hrmchiocias; spimmetny” = if age appropriaie,

A rereceninbinn el stiml e

Pediatric Pulmonelogy 43:519-531 (2008)
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Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

Patologia respiratoria crénica
1. Estridor cronico
2. Patologia supurativa broncopulmonar

3. Sequelas de infecgdes viricas
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Bronquiolite obliterante (BO)
» Definigao:
- “...uma forma rara de obstrucdo crdnica das vias aéreas, associada a alteracdes

inflamatdrias dos bronquiolos e caracterizada histologicamente pela obstrucdo intraluminal destes.”

- “...oclusdo parcial ou completa do Itmen dos bronquiolos respiratdrios e terminais,
por tecido inflamatorio ou fibrotico...”

Rev Port Poneonmol 2007: XTIT (4): 495-50%

Current Opinion in Pediatrics 00 0D = 07
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. Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

BO

» Clinica
- Insuficiéncia respiratoria
- Taquipneia
- Fervores
- Sibilancia
- Insuflagdo com aumento do diametro AP do tdérax
- Hipoxémia que persiste mais de 60 dias apds episddio inicial
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Patologia respiratoéria cronica: - Estridor crénico - Doenga supurativa broncopulmonar - Sequelas de infecgdes viricas E

BO - etiologia

Table 1 Etiology of bronchiolitis obliterans

Postinfectious Adenovirus types 3, 7, and 21
Influenza
Parainfluenza
Measles
Respiratory syncytial virus (RSV)
Varicella

pneumoniae
Fostiransplant ronic regection of lung or
heart/lung transplantation
Graft-versus-host disease associated
with bone marow transplantation
Connective tissue disease Rheumatoid arthritis

Sjogren's syndrome
Systemic lupus erythematosus
Toxic fume inhalation NO»
NHa
Chronic hypersensitivity Avian antigens
preumonitis Maold
Aspiration Stomach contents: gastroesophageal
reflux
Foreign bodies
Drugs Penicillamine
Cocaine
Stevens—Johnson Idiopathic
syndrome Drug-induced
Infection-related

Cumrent Opinion in Pediatrics 2008, 00072 - 078 477



. Patologia respiratoria cronica: - Estridor crénico - Doenca supurativa broncopulmonar - Sequelas de infeccdes viricas E

BO - diagndstico
» Avaliacdo completa e sistematica:

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

- Estudos de imagem
- Exploracao funcional respiratéria

- [bidpsia pulmonar]
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BO - diagnéstico

» Etiologia infecciosa
- Pesquisa Adenovirus, VSR, Influenza e Parainfluenza, Mycoplasma...

» Infeccao por Adenovirus geralmente cede apds episédio agudo

» Potencial de tratamento inicial limitado a Mycoplasma
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BO - diagnéstico

» Radiografia de térax
- Espessamento peribronquico e reforgo intersticial bilateral

- Hiperinsuflagao marcada
Forma particular - S. Swyer-James, pulmao pequeno e hiperlucente unilateral — até 1/3 das criangas

- Areas dispersas de consolidacdo / atelectasia

» TC térax alta resolucao
- Padrao em mosaico
- Atenuacao vascular
- Bronquiectasias centrais

Biopsia pulmonar*...
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BO - funcao pulmonar
» Espirometria tipica:
- FEV1, FEV1/FVC diminuidos
- FEF 25-75 diminuido +++
- Obstrucao muito marcada das pequenas vias aéreas,

tipicamente sem (ou com escassa) resposta ao BD

- CPT aumentada (insuflacao)
- VR/CPT aumentado (air trapping)
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BO - tratamento

» Tratamento:
- Medidas suporte geral

Eviccao de factores de agravamento (tabaco...)
Nutricao adequada

Programas de exercicio

Técnicas de desobstrucao da via aérea

Oxigenoterapia suplementar

- Broncodilatadores / corticoides inalados
Em pacientes em quem se demonstrou resposta favoravel
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BO - tratamento

» Corticdides sistémicos
- Beneficio ndao provado mas, a usar:
- Precocemente na doenca
- Pulsos ev de MPDN, 30 mg/kg (max 1 gr), por dia, trés dias consecutivos por més, 3 a 6 meses

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

» Azitromicina, uso prolongado
- Efeito anti-inflamatdério comprovado noutras doencas
- Indicacao para utilizacao na BO (10 mg/kg, 3 x/semana)
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Patologia respiratodria cronica

» Fazer historia clinica
» Observar (ver, ouvir, auscultar)

» Radiografia de térax

» TC de torax

» Broncofibroscopia

» Outros (muito ponderados, caso a caso)
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