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Trata-se da 22 edicao do Curso de Formacao para Internos do Hospital Pediatrico Carmona da Mota, um evento formativo
com uma sequéncia de sessodes clinicas tedricas e tedrico-praticas ao longo de dois anos, com apresentacao e discussao de
temas gerais de pediatria médica e cirurgica e com avaliacdo de conhecimentos.

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

Tem como publico-alvo internos de programas de formacdo especifica e do ano comum.

Desenvolver-se-a em nove moédulos, cada um com oito sessoes, com duracao de 1 hora e 30 minutos cada, correspondendo
a um periodo total de formacdo de 108 horas.

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

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.
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Crise de asma/Asma aguda/Exacerbacao

» Ndo ha critérios objetivos para a definicao e/ou sua diferenciacao
de falta de controle

» Terminologia variavel: exacerbacdo, ataque, crise, episodio

» Adjetivos opcionais:
» Velocidade de instalagao: aguda, sub-aguda, progressiva
» Gravidade: ligeira/moderada/grave (near-fatal, life-threatening, brittle)

ICON pediatric asthma 5
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Crise de asma

» Episdédio agudo ou sub-agudo de aumento dos sintomas de asma
associados a obstrucao do fluxo aéreo ICON pediatric asthma

» Combinacado variavel de dispneia, pieira, tosse e desconforto/
aperto toracico, frequentemente com agravamento progressivo,
na auséncia de terapéutica, em horas ou dias, raramente subita

» Prolongamento do TE e sibilos ou diminuicdo/auséncia do MV

» Reducao dos débitos expiratorios (DEMI ou VEMS)
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Crise de asma - Status asmaticus

» Exacerbacao aguda de asma/emergéncia médica refrataria
a terapéutica com broncodilatador no SU

» Geralmente surge alguns dias apos inf respiratoria
virica/exposigdo alergeno/irritante/e exercicio fisico/ar frio

p» Ligeiro a severo - 4 estadios baseados em PaO,
» Estadio 1: Hiperventilagdo, PaO, N
» Estadio 2: Hiperventilacao, hipoxemia, hipocapnia
---------- alta possivel com outras terapéuticas associadas
» Estadio 3: Ar doente, PaCO, normal-falsa a custa de cansago muscular
» Estadio 4: PaO, baixa, PaCO, alta - intubagao/UCI
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Crise de asma - Gravidade

Table 6 Aszsessment of exacerbation severity

Wild Modamte Severs Very seveare

Viheaze Variable Modamte to loud Loud — on both inhalation and exhalation Otten guist

Breathlessness Walking AL rest Al restfsits upright

Speaks in Sartances Phrases Wards Unable 10 peak

ACLESS0RY ITLUSC e Usa e S TH 10 ftar i Far sl

Consciousness Nat atfected Mot affected Agitated, confused

Respiratory rate Slignily ncreased Irersased Highly increassd Urdeterrmined
“Pulse =100 <140 idepending on age| =140 Bradycardia

PEF (% of predcted =H0-70 a0-70 =40 <25

or parsonal bast)
Sal; (% on air =406 20-95 =80
PCO: ImmHg) <47 <42 =47
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Crise de asma - Gravidade

Table § Assessment of exacerbation severity

Wild Modamte Severs Very seveare
Viheaze Variable Modamte to loud Loud — on both inhalation and exhalation Ottan guist
Breathlessness Walking AL rest Al restfsits upright
Speaks in Sartances Phrases Wards Unable 10 s peak
ACLESS0RY TS0 usa (el ConNnon fait hesid Far sl
Consciousness Nat atfected Mot attectad Agitated, confussd
Respratory rate Stiﬁhi ncreased Highly increassd Uredeterrmined
B ({tHe0 depinding onsgel 1 BTAG | Bredyeardi]
% TR T T T - 71 =40 <20 -
B nwe ey e
PCCy immbg) <42 =42 =

ICON pediatric asthma
fllergy 67 [2012) 976097 © 2012 John Wiley & Sans AfS
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Crise de asma - Fisiopatologia

Endotoxin/virus/particulotes
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“~15 toflammatery bE
Dxidotive stres:
Asthmao exacerbation

Figure 3 Eavironmental PO SIS that }h%uﬂm exocarbations

ifi i rasult | ranul
s gpadibe Vs gL

Theres 200441 905915, Figp. 14,3 infarrematony sne remedaiing rsponsis in agihima with sctiatian of the aplthalial misnchymal
Drophee unf. Epirain Oansgs SUers (e Bel Do 107 CORFELIEG BRON Datwesn brorcnil epiisium ad undslyirg
il colks, Wading fo myolbrobias] acthalion, & Incieass In mesencymmal vohase, ad induciion of slachml
changas throughocst sy wall Adapted hom Holgers ST, Polosa . The mechanises, disgnosss, and management of
SaNaNe SRR N acuiRs. Lanoal 2000; 365 TE0-TEE wih parmission Trom Elsavier,

10



R KD

antecipada

EARLY REMPMENSE (aimmlosy ATE RESTAEMYE hasendd i

s e Ninnrsdlifablon LA, ThFm, LTC, brioreiied svidathclinl ol adbhasslon 11
Falry R T MU T PAT, B-S, ECF LeakoCyTe emiEraTsisy

LT, M s T sk, L% BrwibnciTe STt



R 1T

12



e e

Crise de asma - Conceitos importantes

1. Fatores precipitantes

2. Mortalidade

3. Fatores de risco para mortalidade
4. Prevencao

5. Tratamento precoce

6. Ensino do doente

7. Avaliacao da gravidade

8. Intensidade da terapéutica

9. Objetivos da terapéutica

13
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Crise de asma - Fatores precipitantes

» Fatores que induzem inflamagao/broncoconstricao aguda
» Alergenos
» Exercicio
» Ar frio
» Gases irritantes
» Stress/alteragdes emocionais

14
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Crise de asma - Mortalidade

» Relacionada com a falta de controle da doenca
» Relacionada com a gravidade da doenca

» Relacionada com aumento da prevaléncia da doenca

15
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Crise de asma - Fatores de risco para mortalidade

» Genéticos

» Meio ambiente

» Fatores socioeconémicos

» Habitos/estilo de vida

» Cuidados médicos disponiveis/utilizados
» Incumprimento terapéutico profilatico

» Profilaxia insuficiente por subutilizacdo/subprescrigao

16
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Crise de asma - FR para asma aguda fatal

» Hx de agudizagdes subitas e graves
» Intubacado prévia por agudizacdo de asma
» Internamento prévio em UCI, por asma

» = 2 hospitalizagdes por asma, no ultimo ano

» > 3 urgéncias por asma, no ultimo ano

» Hospitalizacdo/urgéncia por asma, no ultimo més
» > 2 embalagens de B2-agonista, por més

» Uso recorrente de CT orais ou desmame recente
» Fraca percecao da gravidade da exacerbacao

» Co-morbilidades
» Dca psiquiatrica grave, toxicodependencia, sensibilizacdo a alternaria

17
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Crise de asma - Prevencao

» Controle ambiental
» Cessacdo tabagica dos pais/prestadores de cuidados
» Eviccao de desencadeantes: alergenos, irritantes, esforco fisico...

» Terapéutica anti-inflamatédria profilatica
» Corticoides inalados
» Antagonistas do leucotrienos

» B,-agonista pré-esforgo

» Terapéutica de co-morbilidades

18
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Crise de asma - Tratamento precoce

» Identificacao do inicio da crise
» Reconhecimento da gravidade dos sintomas
» Eviccao de fatores de exacerbagao/agravamento

» Inicio de terapéutica de crise

19
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Crise de asma - Ensino do doente

p Esclarecimento sobre sinais e sintomas de crise

» Esclarecimento sobre sinais de gravidade
dos sintomas/auséncia de resposta a terapéutica

» Plano terapéutico escrito
» Esclarecimento sobre vantagem de inicio precoce da terapéutica

» Esclarecimento sobre quando procurar ajuda médica

20
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Crise de asma - Avaliacao da gravidade

Table 5 Assessment of exacerbation severity

Ml Moderate Severe Very severe
Wheezeo Variable Modermate 1o loud Loud — on both inhalation and exhalation Oftan quist
Breathlessness Walking AL rest Al rastisits upright
Speaks in Sanlences Phrasas Wards Unable 10 speak
CACUBSSONY T SClE Lise P Coi T oterr ke Par sdiical
Consciousness Mot atfected Mot aftected Agitated, confused
Raspiratory rate Slighily increased  Increased Highly increassd Urdetermined
Pulse <100 <140 (depending on agel =140 Bradycardia
PEF (% of predcted =B0-70 40-70 <40 =25

or parsonal bast)

Sa0sz (% on airl >04-06 90-85 =80
FCOs immHg) <42 =42 =42

ICON pediatric asthma
fllergy 67 (2012} 976097 © 2012 John Wiley & Sane AfS
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Crise de asma - Intensidade da terapéutica

» Na exacerbacdo de asma a terapéutica de alivio deve ser adequada a gravidade dos sintomas
Ex:
» Sintomas com exercicio fisico/ar frio... que aliviam com 1 administracao
de B,-agonista ndo implicam mais terapéutica
» Crise ligeira que resolve com B,-agonista 3x/dia durante 2 dias ndo necessita
de intensificar/prolongar terapéutica

» Crise grave que necessita de B,-agonista com intervalos <4h no ambulatério,
deve ser observado por médico e otimizar terapéutica de crise

22
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Crise de asma - Objetivos da terapéutica

» Reversdo da obstrucao brénquica
» Correcao da hipoxemia
» Estabelecimento de plano para evitar recorréncia de crise/agravamento dos sintomas

» Plano de acdo terapéutico para nova agudizacao (escrito)

23
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Terapéutica da asma aguda

» Terapéutica farmacoldgica
» Broncodilatadores inalados de curta agdo (B,-agonistas)
» Anticolinérgicos
p Xantinas
» Corticoides
» Sulfato de magnésio
p ... Ventilagdo mecanica

@ Adequar dispositivos a idade e/ou capacidade de colaboracao da crianca/adolescente
e Adequar ao local: casa, CS, SU, UCI

e Adequar a gravidade

24
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Broncodilatadores

Bronchodilatation

Figure 4. Potential effects of inhaled B;-agonists on air-
ways. Their major action is in directly relaxing airway
smooth muscle of large and small airways, but they may
| surfactant 5150 act on Br-recptors of other airway cells. Infiltrating
inflammatory cells also have p;-recptors but are rapidly
desensitized by [j;-agonists so that there are no persistent
antiinflammatory effects. Reprinted by permission from
Reference 32.

4 Plasma | Cholinergic T Mucociliary
exudation  neurotransmission clearance

Strek ME. Difficult Asthma. Poc Am Thorac Soc 2006:3:116-23 25
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B,-agonistas

1. Lig B,- B,R do musculo liso
out 2. Ativacao de adenil ciclase — AMPc
3. Proteina cinase A ativa fosforilagao
iE'E;;*thi:ﬁfqg. de proteinas responsaveis pelo ténus
fasd in do musc liso Musc liso
4. Down-regulation de proteinas broncoconstritoras

¥
b
A

Musc liso

Figure 1. Mechanism of action of fz-agonists (based on information
from Reference 3). AC = adenylyl cyclase; BaR = P2 receptor; cAMP -
cydic adenosine monophosphate; Epac = exchange protein directly
activated by cAMP; G, = simulatory G-protein; HSP-20 = heat shock-
rdated protem 20; MLCK = myosin ight cham kinaseg MLGP = myosin
kght chan phosphatase; PDE — phosphodiesterase; PKA — protein kinase
A; SR/RyR Ca®" = sarcoplasmic relicular ryanodine Ca®* channel,

Am | Respir Crit Care Med Vol 187, 1s5. 7, pp 690-696, Apr 1, 2013 26
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B,-agonistas

» SABA - B,-agonistas de agdo curta (salbutamol, terbutalina)
» Accao boncodilatadora até 6h
» Idealmente usar na menor dose e frequéncia possivel
» Relaxamento musculo liso

» Efeito anti-inflamatério curto ( ¢ libertacdo mediadores mastdcitos,
eosindfilos, macrofagos, linf T e neutrofilos)

» Nao reduzem inflamacdo crénica
p Aumentam secrecao muco (-), movimento ciliar, surfactante
p» Aumentam vasodilatacdo bronquica (-) mas dim exudagdo vascular

» ... taquifilaxia com uso continuo (down-regulation do n°/funcdo dos
recetores B,, dessensibilizagdo dos B,R)

27
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B,-agonistas: efs secundarios

» SABA - B,-agonistas de agdo curta (salbutamol, terbutalina)
» Tolerancia aos efeitos ndo broncodilatadores ocorre em 2 sem
» Menores efs secundarios se usados por via inalatéria

» Tremor: recetores-B, do musculo esquelético
» Palpitagdes, taquicardia: recetores-B, do musculo cardiaco

» Outros: hiperglicémia, hipocaliémia, hipomagnesémia, nausea
e desconforto abdominal (recetores hepaticos, renais e GI)

p Broncospasmo paradoxal

28
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B,-agonistas agao longa

» LABA - B,-agonistas de agdo longa (salmeterol, formoterol)
» Duracao de acao 12h (moléculas lipofilicas)
» Efeito anti-inflamatoério e broncodilatador - sem perda de resposta BD
» Devem ser usados sempre em associacao a CT inalado

» Salmeterol: inicio de acdo em 30 min : ndo é farmaco de crise

» Formoterol: inicio de agao <5min (pode ser usado na crise associado a corticoide)

» Ultra-LABA - B,-agonistas de agao longa (indacaterol)
» Duracao de acgao 24h
» Futuro

29
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Anti-colinérgicos
» Brometo de ipratropium
» Acao broncodilatadora por relaxamento do musculo liso, inibicdo do SN parassimpatico
» Estimulam recetores muscarinicos com reducao do GMPc intracelular por inibicdao da adenilciclase
» Uteis em associacao com B2-agonistas
» Uteis na fase inicial
» Poucos efeitos secundarios
» Diminuem a necessidade de internamento

» Nao diminuem duragao de internamento

30



Tratamento da crise asmatica

Corticoides

Inflammatory cells Structural cells
Eosinophil
! Numbers .
{ tosis) B Epithelial cell
' ! Mediaors
=1 1= { Mediators
L ;e
s Endothelial cell
cQ b
+ Numbers o Airway smaoth muscle
@ 1 8,-Receptors
1 Cytokines
{ Cytokines Mucus gland
+ Mucus
4 Numbers secretion

Strek ME. Difficult Asthma. Poc Am Thorac Soc 2006:3:116-23

Figure 3. Potential effects of corticosteroids on inflam
matory and structural cells in asthma. Reprinted br
permission from Reference 32.
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Corticoides

Efeitos inibitérios

» Inibem ativacdo, funcao e sobrevida de Linf T, Eos, Macrofagos
» Inibem adesdao/migracdo leucocitaria

» Inibem producdo de citocinas proé-inflamatorias

» Inibem producdo/libertacdo de mediadores inflamatérios

» Inibem fungao do fator de transcricao

Efeitos positivos

» Propriedades vasoconstritoras

» Up-regulation da produgdo de recetores-B,

p» Estimulam expressao de lipocortina (proteina anti-inflamatéria)

32
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Corticoides

» Diminuem secrecao de muco

» Diminuem permeabilidade vascular
» Inibem inflamagdo neurogénica

» Melhoram a funcdo pulmonar

» Reduzem a hiper-reactividade da via aérea

33



R 1T

Corticoides

» Na crise:
» Pico de acdo em 1-2h apds absorcdo oral
» Maior eficacia no inicio da crise

» Via iv ndo tem vantagem

» Pode considerar-se:
» Fluticasona 500mcg, cada 10-15min
» Budesonido 800mcg, cada 30min

- por via inalatoria ---- custos elevados

34
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Terapéutica da asma no domicilio

1. Reconhecer sinais/sintomas e ajustar a terapéutica a gravidade da crise

Momna values for paak expiratory flaw (PEF)
EN 12820 o EL scale

2. Monitorizar o Peak-flow (Peak-flow meter) e
L]
&0
3. Iniciar plano de acao escrito -
L
S}
50
=40
E wo/
5 -
th =0
o

S 30 3% M 35 40 45 50 55 B0 @5 TO TS a0 BS

Ape (years)
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. Tratamento da crise asmatica

Terapéutica inicial

» Salbutamol
p 2-10 puffs (ou 2,5-5mg nebulizado)
» 20/20'na 1@ h
» Depois de acordo com resposta/necessidade

» +/- Brometo de ipratropio
» 2-8puffs (ou 0,25-0,5mg nebulizado)

» Se nao melhora apds 1h transferir para hospital
» O, para Sp02>95%

» Corticoide sistémico: prednisolona 1-2mg/kg/d, 3-5d (oral ++)
» Maior eficacia no inicio da exacerbacdo

» No hospital considerar outros farmacos

Box 4 ICON pediatric asthma
Key points in asthma exacerbation treatment

Bronchodilation: inhaled salbutamal, 2-10 pufts; or nebulized,
25-5mg, evay 20 for the fist hour, and accomding 1o
response thareattar
lpratropiurn, 2-8 puffs; or nebulized, 0.25-0.5 mg, can ba
added 10 salbuamal
if thara 15 no improvament, children should be reterred to a
hospital
Oxygen supplementation: aim a1 Sall; > 95%
Systemic corticosteroids: oral prednisolone, 1-2 makg/24 b,
usually for 3-5 days
At the hospital or ICU, f necassary, consider;
IV beta-2 agorists, IV aminoghyline, IV magnesium sulfats,
helium—oxygen mixture

36



Tratamento da crise asmatica

Terapéutica no SU

» Broncodilatador de accao curta
» Sempre que possivel pMDI+CE ou dispositivo de p6 seco

» Nebulizagdo se hipoxémia/SDR grave e dificuldade na inalacado

» Doses, frequéncia e associagao de outros farmacos de acordo com
a gravidade

37
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Terapéutica no SU

Quando pensar em internar:

» Ma resposta a terapéutica inalada

» Gravidade clinica apds 1h de broncodilatador e corticoide

» Sa0 <95% com FiO 21% , necessidade Sa0O2<FiO2 de oxigenoterapia
» Incapacidade de administracao de terapéutica em ambulatorio

» Recorréncia frequente ao SU

» Hx de episddios graves/internamento em UCI/FR para morte

» Agudizacao com duracao longa

» Dificuldade de acessibilidade a SU, mas condicdes habitacionais

38
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Terapéutica no SU/UICD

» Salbutamol
» 2-10 puffs 20/20 "na 12 h e depois cada 1-4h

» 0,03ml/Kg/dose (0,15mg/Kg/dose) + SF, neb 20/20min e depois cada 1-4h
(sol respiratoéria 0,5mg/ml: min 0,3mI=8 gt, max 1ml=24 gt)

» 0,3mg/Kg/h, até 30mg/h, neb continua (monit ef 23s)
» 0,5-5mcg/Kg/min, iv (monit ef 2arios)
» (5mg/5ml sol resp + 500ml SF 0,9% ® solugao 10mcg/ml)

» Brometo de ipratropio
» 2-8puffs 20/20 "'na 12 h e depois de 4/4h
» <1A: 125/ 1-5A: 250/ >5A: 500mcg, neb 4/4h (sol respiratéria, 250mcg/amp)

» Metilprednisolona (maior penetracao pulmonar que prednisolona)
» 1-1,5mg/Kg/dose, até 4/4h (max 48mg/dose, oral/iv)

» Hidratacao oral/ev

39
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Terapéutica em UICD

» Sulfato de Magnésio
» Dose inicial: 25-75mg/Kg/dose, iv, perfusao em 20min
» Perfusao: 30mg/Kg/h (0,06ml/Kg/h)

» Aminofilina
» Dose inicial: 6-7mg/Kg em 100ml SF, perfusao em 20-30min
» Manutengao: 0,5-1mg/Kg/h
- Niveis terapéuticos teofilina: 10-15mg/dI

- Niveis téxicos: >20mg/dl (sintomas GI, taquicardia, convulsdes)
- Monitorizar NaCl, K, glicose, CK e isoenzimas durante 48h

» Bicarbonato de Saddio
» Se pH<7,15: 1mmol/Kg, perfusao em 30 min

Heliox na nebulizagdo (mistura de He=60-70% + 0,=30-40%)

40



Tratamento da crise asmatica

Quando pensar em UCI

» Auséncia de melhoria com terapéutica/agravamento rapido
» Hipoxémia mantida

» Alteracdo do estado de consciéncia

» SDR grave/exaustao

» Acidose respiratoria

» Pneumotodrax/pneumomediastino

» Paragem respiratéria eminente/necessidade de intubacdo provavel

41
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Quando pensar na alta

1. Ambulatoério:
1. Se necessidade de salbutamol nao inferior a 4h
2. Sp02>95%

2. Internamento
1. 24h sem nec de O,
2. Se necessidade de salbutamol nao inferior a 4h

3. Sem exacerbacdo noturna

4. Exame clinico com alteracdes ligeiras

42
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Terapéutica da crise de asma - alta

Quando iniciar uma crise (falta de ar, pieira ou tosse) deve iniciar tratamento com:
___inalagoes de
de 20 em 20 minutos, até 3 vezes (1h)

Se melhorou:

__ puffs de cada 4-6-8h, de acordo com a necessidade ____ dias
3-5 dias

Se nao melhorou:
Observacao médica - SAP, SU

43



Tratamento da crise asmatica

( Asthma Action Plan )
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Tratamento da crise asmatica
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Técnica inalatodria e dispositivos — rever na alta

» Camaras expansoras + inaladores pressurizados (pMDI)

» Inaladores de pd seco ( I > 6 anos)

p» Turbohaler

p» Diskus multidose
» Novolizer
» Aerolizer unidose

» Rotahaler
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Inspiracao Profunda --> Deposicao Periférica das Moléculas

Variacao do Fluxo Inspiratério A variacao do fluxo Inspiratério conduz
no doente asmatico a variacoes na deposicdo das moléculas
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Inspiracao Profunda --> Deposicao Central das Moléculas

Variacao do Fluxo Inspiratério A variacao do fluxo Inspiratério conduz
no doente asmatico a variacoes na deposicdo das moléculas
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Desafios da Asma Pediatrica

» Reconhecimento de sinais e sintomas

» Adesdo terapéutica
Dispositivos
- Capacidade de execugao/Colaboracgao
» Medos
1. Dos broncodilatadores

2. Dos corticoides
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A ASMA NAO DEVE SER UMA LIMITACAO'!
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

TERAPEUTICA INALATORIA EM PEDIATRIA
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Terapéutica inalatoria

Deposicao de medicamentos directamente no lGmen das vias aéreas
Via de eleicdo para o tratamento de doencgas respiratorias

Vantagens
» Inicio de accao mais rapido
» Menos efeitos secundarios
» Utilizacao de doses mais baixas
» Maior duracao de accao
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Terapéutica inalatoria

Medicamentos (liquidos ou sélidos) sdo transformados em
“aerossol”

Mistura de diminutas particulas liquidas ou sélidas num gas
(oxigénio, ar atmosférico ou propelente)

Requer:
1. Formulagdes que possam ser “aerossolizadas”
2. Sistemas geradores de aerossdis

3. Particulas de tamanho e massa adequados para deposicao nas VA distais
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Medicamentos disponiveis em aerossol

Salbutamol Salmeterol Brometo de Budesonida Antibidticos
Terbutalina Formoterol Ipratropium Fluticasona AINE
Beclometasona Mucoliticos
Mometasona
Flunisolida*
Ciclesonida

* Nao existe em Portugal
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Sistemas geradores de aerossol

» Inaladores pressurizados dose calibrada

» Inalador pressurizado activado por respiragao

» Inaladores de po seco

» Nebulizadores
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Relacao diametro das particulas e deposicao pulmonar

R
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f g . Bronchial/conducting airways
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Log aercdynamic diameter um

Desejavel -maximizar a deposicao nos pulmoes
-minimizar a deposicao na orofaringe
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos para terapéutica inalatoéria

Dispositivos geradores de aerossodis

» PMDI (pressurizedmetered-dose-inhalers) = inalador pressurizado dose controlada
» DPI (Dry powers inhalers) = inalador de pd seco
» BA pMDI (Breath actuated pMDI) = pMDI activado pela respiracao

» Nebulizadores (de jacto ou ultrassénicos)
Dispositivos acessorios de pMDI

» Espacadores

» Camaras de retencao (expansoras) valvuladas
- Com mascara
- Com bocal
- Com bocal e mascara
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos para terapéutica inalatoéria

» Diferentes dispositivos requerem diferente técnica inalatoria
» Nem todos os dispositivos sao adequados para todas as idades
» Depende da competéncia de cada doente

» Nao devem ser misturados diferentes tipos de dispositivos no
mesmo doente ( risco de confusdo da técnica)
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Inalador pressurizado dose controlada (pMDI)

Suspensdo/solucao de medicamento num gas (propelente)

Propelente - HFA (hidrofluoroalcano) Plastic holder
(clorofluorcarbono)

Metering

Valvula liberta dose fixa, pré-determinada de valve
medicamento envolvido no propelente

Canister

Propellant with
drug suspension

. Mouthplecs

Anroto
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)

Apés disparo:
Particulas libertadas ¢/ 10-40 um de diametro e velocidade de 100Km/h

Fvaporacao do propelente

Particulas da droga nos
pulmoes

O tempo e a distancia reduzem tamanho e velocidade das particulas
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)

Técnica correta

Agitar (ndo necessario com HFA pMDIs)

Retirar a tampa

Expirar ao maximo (para longe do inalador)

62



. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)

Técnica correta

Colocar inalador na vertical, na boca, entre os dentes
e fechar a boca em torno dele

Comecar a inspirar lentamente .
Pressionar a parte superior do inalador 1x
Continuar inspirar lenta e profundamente durante 5 a 10 seg

Retirar o inalador
Suspender a respiragao por cerca de 10 segundos

63



Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)

Erros da técnica

Fases da manobra

Nao retirar a tampa

Nao colocar na vertical (L)

Nao expirar antes

Nao colocar inalador na boca

Nao activar inalador quando inicia inspiracao
Nao continuar a inspirar

Nao conter respiracao

Inhaler devices — from theory to practice. 2013

%

0-5
0-10
30-66
6-16
10-68
26-58
24-77

Inspiragao

- demasiado rapida/lenta

- pouco profunda

- pelo nariz (e nao pela boca)
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)

técnica correcta:

Mesmo com técnica inalatdria correcta:
S6 40 a 50% da dose emitida atinge o pulmao
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado (pMDI)
Vantagens
» Portateis

P Relativamente baratos
» Multidose (até 200)

Desvantagens
» Técnica dificil

- Necessaria coordenacdo mao pulmao
» Impraticavel em idades < 10-12 anos
» Elevada deposicao orofarl'ngea* CI
» Podem possuir etanol

» Contribuem para aquecimento global
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos acessorios de pMDI

Complementos interpostos entre o pMDI e a boca

Espacador

Sem valvula

Camara expansora
valvulada

Com valvula
unidirecional
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Terapeutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos acessorios de pMDI

Espacador

» Simples tubo que é colocado entre o bocal do pMDI e a boca.

» Cria “espaco” entre a boca e 0 medicamento.

Seretide
Evahaler

1t ey
S - = b

» Este espaco - permite¢ a velocidade e o tamanho das particulas.
» Aumenta deposicao pulmonar e reduz deposicdo orofaringea

» Nao elimina totalmente necessidade de coordenagao mao -pulmao
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos acessorios de pMDI

Camaras expansoras valvuladas

» Camara expansora valvulada - tipo de espacador que inclui valvula unidirecional

» Faz mais do que proporcionar “espaco” entre a boca e o0 medicamento.

» A valvula unidirecional: retém o medicamento até a inalacao
impede expirar para dentro do tubo.

» “Espaco”- melhora deposicdao pulmonar e reduz a orofaringea

» Valvula - elimina problemas de coordenagao

» Facilita a administracdo do farmaco
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Camaras expansoras valvuladas

Funcao do “espaco”

» Diminui a velocidade do aerossol

é

» Mais tempo para evaporagao de propelente

é

» Reducao tamanho das particulas

é

» Menor deposicdo orofaringea

é

» Maior deposicao pulmonar
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' Terapeéutica inalatoria em Pediatria

Vantagens da CE valvulada

pMDI+ CE

Bakuridze 2006




. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Camaras expansoras valvuladas

» Em material acrilico, silicone ou metalicas

» Universais ou desenvolvidas pelas empresas para os seus pMDI
» Diversos tamanhos
» Diversas formas

p Com mascara ou bocal

Com mascara facial Com bocal
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Tipos de camaras expansoras valvuladas

V.M Characteristics of commonly used spacers

Spacer” Type valved Anti-static
Aerochamber Pluse Small volurme Yes Mo
Asrochamber Maxs Small valurne Yeg
Optichamberg small volume Yas No
(Breathatecg in Ausiralia)

Vortexs small valurne Yes
Volumatice Large volurme es No
Babyhalere Large volurme es Mo

Eur resp J 2011
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' Terapéutica inalatoria em Pediatria

Camaras expansoras c/mascara facial

Criancas com <4-5 anos

Aerochamber

Tips-haler

Itinhaler (100% silicone)

74



0-2 anos >2 anos

O tamanho da mascara deve ser adaptado a face, abrangendo o nariz e a boca.
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

pMDI + CE com mascara facial

Criangas com <4-5 anos
Técnica correta

Jphalar == . — -
@rmm = Eﬂ* [ | % ‘

o
i 12 13 @

Remover a tampa do inalador, (agitar) e encaixar na extremidade da CE (L)

4

e

<

© 6 7

Pressionar inalador 1X Manter CE na horizontal 10 segundos (5-6 ciclos respiratérios)
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Camaras expansoras valvuladas

Com mascara facial Com bocal

pMDI + CE valvulada com mascara facial pMDI + CE valvulada com bocal
Criancas <4-5 anos Criancas >4-5 anos

Logo que possivel passar para CE valvulada com bocal
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Camaras expansoras com bocal

Criancas com > 4-5 anos

78



. Terapéutica inalatoria em Pediatria

pMDI + CE com bocal

Técnica correta

1, 2, 3 - agitar, retirar tampa do pMDI e da CE e encaixar os dois, com pMDI em L

4-Expirar muito bem

5 Introduzir o bocal da CE entre os labios, bem ajustado

6-Pressionar 1x pMDI

7- Inspirar lenta e profundamente

8-Conter a respiracao durante 5 a 10 segundos 79



Terapéutica inalatoria em Pediatria

pMDI + CE com bocal

Técnica correta

» Se nao consegue conter respiragao:
» Dispara 1x pMDI e faz 5 a 6 ciclos em volume corrente, mantendo sempre o bucal entre os labios
» Se necessario repetir, esperar 30 a 60 segundos e repetir o0s mesmos passos
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

pMDI + camaras expansoras valvuladas
(c/bocal ou mascara facial)

Vantagens Desvantagens

1. Elimina problemas de coordenacao Caras

2. Facilita administracao farmaco Efeito electrostatico
3. Reduz deposicao orofaringea Menos portateis

4. Melhora deposicao pulmonar

5. Util nas exacerbacdes
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores de po seco - DPI
Criancas > 5 anos

1. Dispositivos em que a medicacdo se encontra em forma de pé
2. Aerossol acionado pela inspiracao do doente

3. Ndo necessita coordenacao mao-pulmao

4. Necessario fluxo inspiratério moderado

5. A inalacdo deve ser rapida e com forca para desagregar o pé

Diskus
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores de po seco - DPI

Criancas >4-5 anos

Inaladores de pd seco

Nao recarregaveis Recarregaveis
Multidose Unidose Multidose
Diskus Turbuhaler Easyhaler Acrolizer Rotadisk Novolizer

The Chalenge of delivering therapeutic aerosols to asthma patients. 2013
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores de p6 seco DPI

Turbohaler

1- Desenroscar e remover a tampa e segurar na vertical

2 -Rodar a base colorida para dta e depois para esq, ou vice-versa até ouvir clique
3- Expirar até ao maximo

4 /5 -Colocar o bocal entre os labios e inspirar (aspirar) com forca e profundamente
6- Retirar o inalador e conter a respiracao durante 5 a 10 segundos

7- Se tiver que repetir, esperar 30 a 60 segundos.
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores de po seco PDI

Diskus

» Colocar dispositivo com a concavidade para cima e deslizar a tampa
» Premir patilha de abertura ate ouvir um clique

» Colocar dispositivo na horizontal

» Expirar

» Iniciar a inspiragao
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores de po seco - DPI
Novolizer

Correct inhalafion counter =
ideal for monitering
compliance™?

Red =
™ etmacorma
» Remover tampa
» Pressionar botao colorido
» Ouve-se um click e a janela muda de vermelho para verde (dose fica disponivel)
» Soltar o botao

» Iniciar inspiracao
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Inaladores de po seco - DPI

Aerolizer

LAl P

» Remover tampa

» Rodar a peca bocal no sentido contrario aos ponteiros do reldgio
» Colocar capsula no interior do dispositivo

» Fechar, rodando a peca no sentido oposto

» Premir os botdes laterais para perfurar a capsula

» Expirar

p Iniciar inspiracao

» Abrir dispositivo- retirar capsula se vazio, repetir inalagao se tiver contetdo
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador de po seco - DPI

4 i W

Vantagens Desvantagens
» Portateis » Requer um fluxo inspiratorio
» Desnecessario coordenacao » Pode nao ser apropriado crises muito graves
» Nao contem propelentes » Elevada deposicao

orofaringea
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado / inalador po

pMDI DPI
» Expirar até CRF (esvaziar bem os pulmdes) » Expirar até CRF (esvaziar bem os
pulmoes)

» Inalacao lenta (5-10 seq)
» Inalacdo forte: rapida
» Inalacao profunda
» Inalacao profunda
» Conter respiracao ( 5-10 seq)
facilita a deposicao » Conter respiracao ( 5-10 seq)
facilita deposicao

2 e
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores pressurizados activados por respiracao
Criancas = 5-6 anos

» Inaladores pressurizados dosimetrados

» Activados pelo fluxo inspiratério no inicio da inspiragao (como nos inaladores de pd seco)
Autohaler

Inalacao lenta e profunda como nos pMDI

Dispensa coordenagao mao —pulmao (como nos DPI)

Sprng
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores pressurizados activados por respiracao

Vantagens Desvantagens
» Portateis » Propelente
» Multidose » Elevada deposicdo orofaringea (CI)
» Dispensam coordenacdao mao - pulmao p Disparo assusta e interrompe a inspiragao

» Dispensam CE valvuladas
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inalador pressurizado/inalador po

Quando substituir?

TUR
HT

Ao agltar, o som do exslcadnr enganal!

-0 I'lll'ﬂﬂﬂ'
de 10 em 10 d

o

> Se nao tem contador
q

de doses
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Inaladores pressurizados activados por respiracao

pMDI DPI
» Lavar aplicador plastico semanalmente » Limpar com pano seco o bocal
» Usar agua morna e detergente suave » NUNCA usar agua

» Ndo colocar reservatério na agua

» Secar ao ar livre i
» Nao expor ao calor “’..,._.%
y
N e

E

Armazenar com a tampa, em local seco (evitar humidade)
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Manutencao

Camaras expansoras

ﬁ‘:. 1. Desmonte as pegas

;}-‘ »
| 2. Coloque-as de molho em agua morna c/ detergente durante 15 minutos.

3. Enxague em agua limpa

-
‘ﬁ;h 4. Agite para remover o excesso de agua. Ndo esfregue para secar

(g

ﬁ 5. Deixe secar em ar ambiente em posicao vertical
=

M 6. Junte as pecas quando estiverem completamente secas
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Nebulizadores

Ar comprimido ou 02
- De jato ou ultrassonicos
- Com mascara ou com bocal

Jato ou pneumaticos Utrassonico

Fatient - w ..,

- -
itt&rface'.-..‘.l. l:-:-i . et

Patient
interface

— Acoustic wawes

Pie:odezznc

(a) (b)
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Nebulizadores

Vantagens
» Facil administracdo
» Todas as idades
» Grandes volumes
» Tratamento demorado
» Volumosos
p Electricidade

» Manutencao

Desvantagens

» Sem CFC’s

p Solucdes e suspensoes
» Crises graves asma

» Desinfeccao

» Contaminagao

p Custos aluguer
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

A Cochrane Heview Journal

www.evidence-basedchildhealth.com

2006

PLAIN LANGUAGE SUMMARY

Spacers (holding chambers) can be as effective as nebulisers for delivering §2-agonist drugs to relieve acute asthma.
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Terapéutica inalatoria em Pediatria

Holding chambers (spacers) versus nebulisers for beta-agonist treatment of acute asthma
Editorial Group: Cochrane Airways Group
Published Online: 13 SEP 2013

MAIN RESULTS: Ths rewview inchdss a fofal of §887 children 729 adulls in 39 lnals Tharfy-Bee thals were conducied m the emergency
noomm and equivakent community setfings, and sic tnals were on inpatients with acute asthma (207 chidren and 20 adults). The method of
detvery of betal2-agonist did not show & sgneficant difference in hospdal admission rates. in adults, the risk rafio (RR] of admission for spacer
versus nebuiser was 0.94 (95% Cl10.61 to 1.43). The risk ratio for children was 0.71 (95% C1 0.47 to 1.08, moderale qualty evidence). In

chikdran, lﬂf]gﬂhiﬁiﬂ?lﬁﬂlﬂﬂﬂﬂ?ﬂmj' department was signiicantly shortar whon the spacer was used | The moan durabion in tho
‘department for cheldren grvan nebulsed breatment was 103 minutes, mmmmnmmmsmm mwmﬁaﬂm Cl-43to

-24 menutes, moderate qualty evidence). Length ol slay in the emergency W[.'I oy methods Peak
Tiow and 1orced expiranony volume were aiS0 camidar 1or 1he wio gdelive i M ] goar 10 Childres mean differancs
5% Dasebne (95% C| £% 10 -2%, moderale qually evitence) §S was the Iif‘.i:ufd-wahﬁ'lg l.rmm HH l].ﬂd B5% C10.24 10085 maderale
ipally ewdencea)

AUTHORS' CONCLUSIKONS: Nebdser delvery produced oulcomes thal were nod sgnificantly betler than melereddose inhalers defvered by
spacer in adults or chikdren, in fna's where treatments were repeated and tirated to the response of the parficipant CErs, may have some

mmﬁ M to rebulisers for children with acube asihma.
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. Terapéutica inalatoria em Pediatria

Dispositivos para terapéutica
inalatoria - que escolher ?

Idade Preferéncia Alternativa

< 4 anos pMDI + CE ¢/ mascara facial Nebulizador
com mascara

4 a 6 anos pMDI + CE c/bocal Nebulizador
com mascara

> 6 anos DPI Nebulizador
pMDI activado por respiracao com bocal
pMDI + CE ¢/ bocal

Adaptado de JAP, 2007 99



O exame objetivo em reumatologia pediatrica

O EXAME OBJETIVO EM REUMATOLOGIA PEDIATRICA

Paula Estanqueiro

20 CURSO DE FORMACAOQ CENTRO DE INVESTIGACAD
PARA INTERNOS: 2013 - 2014 i‘l..i’“'“‘““ CLINICA “ CHUC
L MR LY A ]
amem o
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

As criancas tém articulacoes

As doencas reumaticas atingem em particular o sistema
musculoesquelético, mas podem afetar diferentes érgaos e sistemas
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

As criancas tém reumatismo

A prevaléncia das Artrites Idiopaticas Juvenis é de 20 a 80 por
100 000 (1:1000 criancas tera alguma forma de artrite)
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame objetivo
Reumatologia Pediatrica
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame objetivo
Reumatologia Pediatrica

» Estado geral, sinais vitais
» Crescimento, desenvolvimento

» Avaliacdo de todos os sistemas: respiratorio,
circulatorio, digestivo, neuroldgico, ...

» Exame musculoesquelético
» Pele
» Olho

» Avaliacao da dor e capacidade funcional
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame musculoesquelético
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame musculoesquelético

Inspecao Palpacao

- Marcha, claudicacao - Dor

- Postura antialgica - Calor

- Simetria - Derrame
- Tumefacao - Nddulos
- Flexo - Quistos

- Amiotrofia, dismetria

- Eritema

- Deformidade
Mobilidade articular
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Definicao de artrite

ARTRITE # ARTRALGIA

\%

ARTRITE = tumefacgao articular
ou 2 dos seguintes:

- Limitagdao da mobilidade

- Dor

- Calor

- (Rubor)
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Que articulacoes podem estar envolvidas?

» Qualquer articulagao

» Monoartrite (1) —» varias (> 40 articulacdes)
» Joelho - articulacdo +++ afectada

» Oligoartrite (< 4)
» Poliartrite (> 5)
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular

» Um exame cuidadoso e sistematizado é essencial, permitindo
detetar envolvimento articular assintomatico

» Tem de ser oportunista e muitas vezes executado como uma
brincadeira, de modo a criar empatia e evitando provocar dor

» Num doente com suspeita de doenca reumatica deve fazer-se
sempre um exame "“top-to-toe”
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores

“It is common in examining arthritic children to discover significantly

reduced range of motion, especially in the wrists, elbows, and hips,

even the child has no complaints referrable to those areas”.

Jacobs JC. Clinical Techniques in Pediatric Rheumatology. In: Jacobs JC. Pediatric Rheumatology for the Practitioner. 110



. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores

» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Explorar articulacoes supra e infrajacentes

Dor e claudicacao intermitente do MID desde os 2 A

5 A - dor a mobilizacdo” do joelho direito + claudicagcdo matinal

Rx JD - “discreta irregularidade do contorno do niicleo epifisario distal do fémur, ...”

Destruicao da epifise femoral + alteracdo da metéafise + alargamento
do acetabulo com grandes irregularidades
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores
» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas

» Comparar sempre com o lado oposto
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores
» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas
» Comparar sempre com o lado oposto

» Observar marcha (claudicacdo) e posturas antiadlgicas
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores
» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas
» Comparar sempre com o lado oposto

» Observar marcha (claudicacdo) e posturas antiadlgicas
» Explorar as enteses
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Enteses

Enteses - local de insercdo de ligamentos, tenddes e fascias e
capsula no 0sso

Sao locais metabolicamente muito ativos

Entesite = inflamacgdo de entese

k_, “hallmark of the spndyloarthropathies”
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores

» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas
» Comparar sempre com o lado oposto

» Observar marcha (claudicacdo) e posturas antiadlgicas

» Explorar as enteses

» Amiotrofias e dismetrias (sinais de cronicidade)
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular - algumas regras

» Observar todas as articulagdes — mesmo as indolores

» Explorar articulagdes e zonas acima e abaixo das queixas
» Comparar sempre com o lado oposto

» Observar marcha (claudicacdo) e posturas antiadlgicas

» Explorar as enteses

» Amiotrofias e dismetrias (sinais de cronicidade)

» Avaliar a forca muscular
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Avaliacao da forca muscular

» Sentar e levantar de uma cadeira

» Sentar e levantar do chao

» Subir para a marquesa

» Elevar os membros inferiores ou sustentar os superiores
» Apanhar objetos no chao
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' O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exame articular
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. O exame objetivo em

Membro inferior

Rotagado interna

“Rolling”

reumatologia pediatrica

Abducao

Fabre

Galeazzi

Drehman
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Membro inferior

Anca - Rolling:

AlJ poliarticular FR neg.
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pjetivo em reumatologia pediatrica

Membro inferior

Manobra do V
rotacao interna da anca em decubito dorsal
—» dor e limitagao
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Sacro-iliacas
Manobra de FABER

Decubito dorsal, com anca em:

Flexao (ligeira)
Abducao —» tornozelo sobre joelho
Rotacao externa

\%

Ligeira pressao no joelho flectido 9 Dor na sacro-iliaca ipsilateral

FABER
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Coluna dorso-lombar:

Retificacao da coluna lombar

Schober: < 4 cm
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' O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Forca muscular
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Graus de forca muscular

0 - Auséncia de contracao

1 - Leve contragao insuficiente para produzir movimento

2 - Movimento apenas no plano horizontal (@ gravidade)

3 - Movimento contra a gravidade (testando a amplitude total do movimento)
4 - Movimento contra resisténcia ligeira a moderada

5 - Forca normal
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Exantemas e enantemas
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' O exame objetivo em reumatologia pediatrica E

AlJ sistémica
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Lupus Eritematoso Sistémico
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Dermatomiosite Juvenil

Exantema heliotrépico (violaceo)
sobre as palpebras, com ou sem
edema periorbitario
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Dermatomiosite Juvenil

Papulas de Gottron sobre as su-
perf. extensoras das peq articu-
lacOes das maos
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Crohn
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

2 dias apos suspender cefaclor (D11)

Rash + febre + poliartrite

Doenca “Soro-like”
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Outras manifestacoes clinicas
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Serosites

Febre D13 + 2 episddios de exantema

ALl sistemica fransitdrio

Rigidez nuca com LCR normal

Peritonite
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Serosites

Al] sist LES + SAF

Taquicardia 160/min “Pneumonia” arrastada (D20)
MV $$ dta Trombose venosa profunda iliaca dta
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

Uveite

- o
E .
" o

Na AIJ a uveite geralmente é cronica e assintomatica (o olho ndo tem hiperémia!)

Sinéquias posteriores
Pt | .
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS - Paediatric Gait, Arms, Legs and Spine

» Foi desenvolvido para permitir uma rapida avaliacdo ME no exame de rotina das criangas

» Avaliacdo de todas as articulagdbes mesmo as “assintomaticas”

» Realizar quando se suspeita de doenca inflamatdria articular
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS - Paediatric Gait, Arms, Legs and Spine

» Crianca com claudicacao

» Rigidez articular ou alteracao da fungao

» Atraso ou regressao nas etapas motoras

» Crianga com doenca crénica com manif. musculoesqueléticas (DII)

» Crianca “desajeitada” na auséncia de doenca neuroldgica
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS - Paediatric Gait, Arms, Legs and Spine

» Identifica alteracdes articulares

» Facil de aprender e realizar (2 - 3 min)

Questoes iniciais:
» Tens alguma dor ou dificuldade em mover os teus bracos, pernas ou coluna?
» Quando te vestes, és capaz de fazé-lo sozinho sem ajuda?

» Consegues subir e descer escadas sem dificuldade?
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. O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS

» Identifica alteracdes articulares

» Facil de aprender e realizar (2 - 3 min)

Questoes iniciais:
» Tens alguma dor ou dificuldade em mover os teus bracos, pernas ou coluna?
» Quando te vestes, és capaz de fazé-lo sozinho sem ajuda?

» Consegues subir e descer escadas sem dificuldade?
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS

GAIT
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O exame objetivo em reumatologia pediatrica

PGALS

LEGS
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ACONSELHAMENTO GENETICO

Fabiana Ramos
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| Reenseamengentes - W <O

Aconselhamento genético

O aconselhamento genético € um processo através do qual um individuo doente
ou em risco para uma doenca hereditaria é informado da natureza

e consequéncias da mesma, da possibilidade de desenvolvé-la ou transmiti-la,
das opcdes para 0 seu manuseamento ou para um planeamento familiar, tendo
em vista preveni-la ou trata-la precocemente.

Segundo a Lei n° 12/2005,
todo teste de heterozigotia/portador s6 pode ser pedido
por geneticista em consulta de AG e apds a maioridade
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| Reenseamengentes - W <O

Por que realizar um Aconselhamento Genético?

» Para estabelecer as causas de doengas nas familias

» Muitos casais optam por ndao mais ter filhos por risco de recorréncia
de uma doencga/problema

» Por que nem tudo que é congénito é hereditario
- Deformidades

» Para permitir um planeamento familiar de melhor qualidade
numa atual e/ou futuras geracoes

- Defeito tubo neural x suplementacgao acido félico

» Para ajudar a ultrapassar “tensdes” na gravidez as vezes
decorrentes de sentimento de culpa
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| Reenseamengentes - W <O

Quais os Objetivos?

» Ajudar o paciente e seus familiares a:
» Compreender os fatos médicos incluindo curso provavel da doenga e conduta disponivel
» Avaliar o padrao de hereditariedade da doenca em causa
p Compreender as alternativas para lidar com a recorréncia

» Escolher a opcao mais apropriada para a evolucao da gestacao, de acordo com suas
metas de planeamento familiar, padrdes éticos, morais, religiosos, socioeconémicos

p Adaptar-se, da melhor maneira possivel, ao nascimento e a vida de um membro
da familia que tera uma doenga genética
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| Reenseamengentes - W <O

Aconselhamento genético

» O Aconselhamento genético pode ser

@oncepcional

» na gravidez

p Apds abortamento ou IMG
» ao nascimento

» na infancia

p na idade adulta
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| Reenseamengentes - W <O

Indicacoes ou Principais Motivos

» Malformacdes Congénitas

» Doencas Hereditarias

» Défice intelectual de causa inexplicada
» Idade Materna Avancada

» Exposicdo a teratogénos

» Consanguinidade

» Infertilidade

» Abortamento de repeticao
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| Reenseamengentes - W <O

Aconselhamento genético

» O aconselhamento genético é tanto mais orientado quanto
mais preciso € o diagndstico etioldgico.

» O diagnéstico etioldgico depende de muitos fatores:
p Heredograma com 3 geragoes
p Histéria pré, peri e pds natal
p Histéria familiar
» Exame fisico exaustivo
» Observar familiares sempre que necessario
» Exames complementares de diagnodstico efetuados
» Estudo anatomopatoldgico
» Registos precisos no processo, nomeadamente fotograficos
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| Reenseamengentes - W <O

Que diagnostico?

» Diagnostico especifico
» Progndstico
» Informacao clinica util para a familia
» Opcoes terapéuticas
» Risco de recorréncia
» Possibilidades de opgdes reprodutivas para o individuo ou para a familia
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| Reenseamengentes - W <O

Por qué um diagnostico etiolégico?

» Beneficios para o doente
» Abstencdo de exames desnecessarios
» Possibilidade de tratamento
» Acompanhamento apropriado
» Vigilancia das complicacdes associadas
» Protocolos
» Planeamento educativo
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| Reenseamengentes - W <O

Por qué um diagnostico etiolégico?

» Beneficios para a familia
» Conhecimento do progndstico a curto e a longo prazo
» Acesso a acompanhamento e apoio institucional
» Possibilidade de contacto com outras familias em situagao similar
» Planeamento familiar
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Aconselhamento genético

Opcoes reprodutivas perante o risco de ter um filho com uma doenca genética grave

» Decidir ndo ter mais filhos

» Adocao

» Inseminacdo com gameta de dador

» Aceitar “correr” o risco

» Nao havendo possibilidade de DPN

» Mesmo havendo possibilidade de DPN

» Diagndstico Pré-natal (ecografico, citogenético, molecular, bioquimico ou outro)
» Diagndstico Pré-implantacgao
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Aconselhamento genético

» Desmistificar conceitos comuns na populagao

» Auséncia de outros familiares afetados significa que a doenca ndo é herdada
- Verdadeiro ou Falso?

» Se o risco de recorréncia € de 1 em 4 e o primeiro filho é afetado os outros serdo saudaveis
- Verdadeiro ou Falso?

» Confusao entre risco de ser portador e de ser afetado

» Alteragdes fisicas e emocionais sao causa de anomalia fetal
- Verdadeiro ou Falso?
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Aconselhamento genético

» Cromossomopatia
» Hereditariedade mendeliana

» Hereditariedade nao mendeliana
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Aconselhamento genético

» Cromossomopatia
» Numérica

p Estrutural
- Equilibrada x desequilibrada
- Herdadas x de novo
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Hereditariedade autossomica dominante

» Individuos afetados sao heterozigdticos
» Risco de transmissao da doenca aos descendentes de 50%
» Mutagdao de novo - Progenitores com alelos normais (risco inferior a 1%)

» Mosaicismo gonadal — presenca de mutacao na linha germinativa
e a sua auséncia nas células somaticas

» Penetrancia incompleta ou de expressividade variavel

» Antecipagcao - a expressao clinica de um gene mutado agrava-se e/ou
manifesta-se mais precocemente de geragao em geragao
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Hereditariedade autossomica dominante
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. Aaconseinamento genetico

Hereditariedade autossomica dominante

Neurofibromatose tipo I
Penetrancia completa RR?

Expressividade Variavel
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Hereditariedade autossomica dominante

‘ Acondroplasia
Penetrancia completa

>a mutacdes de novo

\%

RR?
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Hereditariedade autossomica recessiva

» Genes mutados s6 se manifestam em homozigotia
» Ambos os alelos sao afetados igualmente

» A doenca s6 ocorre numa geragao

» A consanguinidade é um fator de risco

» O primeiro caso na familia (homozigoto) permite identificar a heterozigotia
dos pais (um alelo normal e um alelo mutado)

» Risco de recorréncia em irmaos do doente é de 25%
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Aconselhamento genético E

Hereditariedade autossomica recessiva

- | e
N

25% afetados
2/3 dos saudaveis serdo portadores
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Hereditariedade autossomica recessiva

R ) —
o
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Hereditariedade autossomica recessiva

O O
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Hereditariedade recessiva ligada ao X

» Anomalias devido a mutagao recessiva no cromossoma X

» Muito mais frequente no sexo masculino

» Risco de 50% de uma mulher ter filhas heterozigoticas e 50% de ter filhos afetados
» Inativacdao do cromossoma X

» Mosaicismo gonadal deve também ser considerado (Duchenne)
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Aconselhamento genético
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Aconselhamento genético

Aconselhamento genético
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Hereditariedade dominante ligada ao X

» Pouco frequente

» Patologia mais frequente no sexo feminino

» Morte in uteru no sexo masculino

» Exclusao desta situacao num feto masculino a termo

» Irmaos dos afectados (sexo masculino) nunca sao doentes

» As irmas tém possibilidades iguais de serem normais ou doente
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... mas cada vez sao mais 0s conceitos novos que vao surgindo.
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Hereditariedade nao mendeliana

» Monogénica ndo mendeliana
p Limitada ou influenciada pelo sexo
» Mutagoes dinamicas
» Imprinting gamético
» Hereditariedade mitocondrial

» Hereditariedade digénica

» Hereditariedade poligénica
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Aconselhamento genético

Limitada ou influenciada pelo sexo

» Cancro da mama/ovario e mutagdes nos genes
BRCA1 e BRCAZ2

» Puberdade precoce e mutagao no
» receptor LH (AD)

» Pseudohermafroditismo masculino e mutagao
no receptor LH (AR)
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Imprinting

» 15q12, Angelman e Prader-Willi

L E e

pal pat pat -
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Hereditariedade Mitocondrial

» Homens e mulheres afetados

» Transmissao materna exclusiva
» RR sO na descendéncia das mulheres afetadas/portadoras

» Especificidades do DNA mitocondrial:
» molécula circular com 16.569 bp

» 37 genes
» 2 de rRNA,
p 22 de tRNA e
» 13 codificando polipeptideos) mo

» cddigo genético proprio

» 93% com traducao (auséncia de introes)
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Hereditariedade digénica / trialélica...

» Retinopatia pigmentar
Periferina (6p)
ROM1 (11q)

» Sindrome de Bardet-Biedl|
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Hereditariedade poligénica/Multifatorial

» A avaliacdo dos riscos de recorréncia tem em conta:
p N° de individuos afetados
p grau de parentesco com a pessoa em causa
p a gravidade da patologia
p 0 sexo do doente

» Resulta da utilizacdo de tabelas com referéncia a riscos observados de forma empirica
em diferentes populagoes

» A existéncia de um caso de patologia com este tipo de hereditariedade nos antecedentes
familiares aumenta o risco relativamente aos individuos da mesma populacao (risco relativo)

» O risco real (risco absoluto) pode variar de populagao para populacao
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MutacOes Dinamicas

» X fragil (CGG)

» Distrofia miotdénica (CTG)

» Doenca de Huntington (CAG)

» Ataxias espinho cerebelosas (CAG)
» Ataxia de Friedreich (GAA)

» Epilepsia miocldnica progressiva (CCC CGC CCC GCG)
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Aconselhamento genético

Sindroma do X Fragil

Alelos com repeticdes CGG do gene FMR1

normal - 5 a 44 repeticoes
intermédio - 45 a 54 repeticoes
premutacao — 55 a 200 repeticdes possibilidade de expansao s6 na meiose materna

mutacdo > 200 repeticoes
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Alguns Exemplos
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Hereditariedade digénica / trialélica...

O O O
O Mo 5 O O

Intelectual

MC: Hipotonia

- 9 meses de idade
- Sem malformacoes associadas

Seria o estrudo molecular do X-fragil o primeiro ser pedido?
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A M, 27 anos, gravida de 13 semanas
Motivo de Consulta: atraso mental ligeiro

Antecedentes Pessoais:
I gestacdo de casal jovem, ndo consanguineo

Gravida:
» Epilepsia miocldnica com inicio aos 7 anos
» Dificuldades de aprendizagem
» Ataxia e movimentos coreiformes desde ha 6 meses

» Terapéutica com Valproato de Sddio

183



| Reenseamengentes - W <O

Antecedentes Familiares:
» Dois irmaos falecidos aos 9 e 12 anos (atraso de desenvolvimento psicomotor e epilepsia).

» Dois irmaos com 22 (figura) e 28 anos com epilepsia miocldnica, ataxia desde a infancia
e perda de marcha auténoma desde a adolescéncia.
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Diagnostico até entao

» Epilepsia miocldonica provavelmente de causa
autossémica recessiva

.. mas
» Pai da gravida com ataxia e disartria desde os 50 anos
» Tios paternos e avo paterna com ataxia

» Primos com atraso de desenvolvimento psicomotor moderado a grave, epilepsia e ataxia
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Comentarios

» A dificuldade de efetuar um diagnodstico etioldgico sobretudo em patologias pouco frequentes, torna
muitas vezes impossivel um diagndstico pré-natal em gravidas sem orientacao prévia.

» A histéria familiar mais precisa poderia, neste caso, ter conduzido a um diagndstico mais precoce.

» Felizmente foi possivel confirmar molecularmente o diagndstico e proceder atempadamente ao diag-
nostico pré-natal molecular solicitado pelo casal.
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Comentarios

A. R., 32 anos
Motivo de Consulta: Estudo de atrofia otica de Leber

mas,

0 marido com 34 anos
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34 Anos
- Surdez grave
- Auséncia de visao no O E, miopia grave no OD
- Achatamento da face
- “Articulacoes largas” (joelhos e punhos) com dor a manipulacgao
- Estatura 157 cm

7 Anos
- Descolamento da retina apds pequena queda de bicicleta
- Artralgias
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Rx
- Braquidactilia
- Tronco e 0ssos longos - curtos
- AlteracOes meta-epifisarias dos membros + alteragoes
degenerativas da coluna
- Sinais de artrose importante nos joelhos
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Aconselhamento genético

Diagndstico?

» /A Sindrome de Stickler

O
_
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S.D.R., DN 23/11/95

Antecedentes pessoais
irrelevantes
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4 anos
- Epicanto; hipertelorismo; ponte nasal larga; nariz pequeno; narinas antevertidas
- Micrognatia; ma oclusdo dentaria
- Achatamento da face
- Pav. auriculares ligeiramente displasicos e rodados posteriormente
- Estatura no P5

- “Articulacoes largas” (cotovelos, punhos e joelhos) com dor a manipulagao
e sinais inflamatorios intermitentes nos joelhos
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Ex. Oftalmoldgico - Miopia grave (OD 9 dioptrias e OE 10 dioptrias)
Ex. Otorrinolaringoldgico - Normal

Ecografia cardiaca - Normal

Rx do esqueleto - alteracbes meta-eipifisarias

Terapia laser (ocular) + fisioterapia
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Aconselhamento genético

Aconselhamento genético

T

-

5 ¢
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Comentarios

» A Sindrome de Stickler tem hereditariedade autossomica dominante

» Estar atento a histéria familiar € sempre importante, mesmo que o diagndstico
de quem nos procura esteja ja efetuado.

» Neste caso ao ser valorizada a situacao clinica do marido foi possivel oferecer
uma terapéutica ao pai e ao filho com vista a prevenir o agravamento da doenca.
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Aconselhamento genético em individuos saudaveis
Diagnostico Pré-Sintomatico Testes Preditivos
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Aconselhamento genético

» Testes pré-sintomaticos/preditivos
- Aspectos éticos, sociais e legais

- Protocolo de realizacao

- Consentimento informado
- Confirmagao molecular

- Teste preditivo

- Testes pré-sintomaticos em criangas
- Quando?

- Confidencialidade

- Implicagdes no trabalho

- Implicagbes na aquisicao de seguros
- Opgoes reprodutivas
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. Aconselhamento genético

Contato do probando

Questionario Informacgao sobre aspetos clinicos,
genéticos, legais, testes présintomaticos,
Consentimento informado Avaliacao clinica/neuroldgia

12 consulta

~4 semanas

2@ consulta Discussdo de aspectos mais especificamente
relacionados com o diagndstico molecular, possiveis
resultados e seu impacto na vida pessoal e familiar

~4 semanas Consulta de Psicologia

32 consulta

Decisao quanto ao teste genético
pré-sintomatico Resultado

Protocolo de acompanhamento
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Aconselhamento genético

» Testes pré-sintomaticos/preditivos

- Doengas neurodegenerativas multifactoriais

Environmental agents + -

Parkinson’s
disease/parkinsonism
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Aconselhamento genético em Diagndstico Pré-natal
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Aconselhamento genético em Diagnodstico Pré-natal

» Doenca familiar previamente conhecida com risco de recorréncia elevado?
p» Opgao do casal por DPN?
- Diagndstico definitivo estabelecido previamente
- Esta disponivel um teste fidvel em diagndstico pré-natal?
- Certificacdo prévia pela comissao

» Avaliacdo de risco para aneuploidias elevado ou anomalia ecograficas?

» Indicagdao para exames ivasivos

Cariétipo x array

Estudos lisossomais

Estudos moleculares dirigidos
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Aconselhamento genético em Diagnodstico Pré-natal

» O casal compreende e aceita as implicagdes de um diagnodstico pré-natal invasivo?

» Existe um risco significativo para a gravidez em causa?

b Existe tratamento? E satisfatorio?

» A doenca/anomalia é suficientemente grave para justificar uma interrupgdo da gravidez?

» A interrupgdo da gravidez, sendo o feto afetado ou com risco acrescido
para sindrome polimalformativa, é aceitavel para o casal em causa?
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Aconselhamento genético pds Interrupcao Médica da
Gravidez, abortamento ou apds nascimento de um poli-
malformado/anomalia congénita
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Pés-Interrupcao Médica da Gravidez (IMG)

» Exames imagioldgicos:
p» Ecografia
» RMN

» Estudos citogenéticos
p Citogenética convencional
» FISH

» Estudos moleculares
» Estudos enzimaticos

» Estudos bioquimicos

% Com ou sem diagnostico etiolégico
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Pés-Interrupcao Médica da Gravidez (IMG)

» Observacao do feto e placenta

» Registo fotografico

» Colheita de material bioldgico para confirmacao de resultados prévios ou outros
» Radiograma

» Estudo anatomopatoldgico
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Gravidez de 16 semanas
Feto com anamnios e DPC/hidronefrose
Nao foi possivel amniocentese ou cordocentese

Caridtipo em fibroblastos - 46,XY

Estudo anatomopatoldgico - valvulas da uretra posterior;
sem outras anomalias
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Amniocentese: estudo citogenético e doencas lisossomiais

Cariotipo - 45,X
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Aconselhamento genético

Hidropsia Fetal

Serologias maternas
Grupo TORCH - Negativo
Parvovirus B19 - Negativo

Amniocentese
Caridtipo - 46,XX E
studo actividade enzimatica lisossomial

Exame Fisico do Feto
Hidrépsia com ascite volumosa.
Hipertelorismo.
Pavilhdes auriculares de
implantagao baixa.

Estudo Anatomopatoldgico
Confirma a auséncia de outras anomalias
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Aconselhamento genético

ACTIVIDADE ENZIMATICA NOS AMNIOCITOS
B-GLUCORONIDASE - 1,1nmol/h/mg
(Control = 59nmol/h/mg)

DIAGNOSTICO
MUCOPOLISSACARIDOSE TIPO VII
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Apos RN Polimalformado/anomalia congénita

» Observacao

» Imagiologia
» Ecografias transfontanelar, cardiaca e renal
» Radiografia do esqueleto
» RMN

» Colheita de material bioldgico para exames complementares de diagndstico
p Citogenética (convencional ou molecular)
p» Biologia molecular (orientado)
p Bioquimica (orientado)

» Biopsia de pele e extragdao de DNA sempre que indicado e houver risco de morte

% Quando a vida ndo esta em risco os exames deverao ser criteriosos e sequenciais
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Aconselhamento genético

» Quando?
p Em todos os casos
p Ao casal sempre que possivel
» Em tempo util para o casal
» Em ambiente que permita a confidencialidade
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» Apds reavaliacdo de todos os dados
p historia clinica
p resultados analiticos:
- citogenética, molecular, bioquimicos, enzimaticos, ...
» imagiologia:
- ecografias, radiogramas, RMN, ...
» estudo anatomopatoldgico
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» Na consulta
p reavaliar a histoéria clinica
p informar sobre os resultados
» referir as implicagdes dos resultados
» a possibilidade de estabelecer uma etiologia precisa ou nao
» as possibilidades e os limites de um diagndstico pré-natal orientado
- citogenético, molecular, bioquimico, enzimatico, ecogréfico, ...

p as possibilidades e os limites de um diagnédstico pré-implantagao
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» Na consulta
p avaliar se se trata de uma situacao com riscos para familiares, e referi-los se for o caso
p reforcar a garantia de manter a confidencialidade, mesmo perante familiares interessados

» disponibilidade do servico para nova consulta ao casal ou a familiares em risco e para
a articulagao com um centro de diagndstico pré-natal ou pré-implantacdo

p realizacao de relatério
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Aconselhamento genético

Novos desafios

» Array CGH
» Exoma

» Interpretacao
- Variantes de significado indeterminado

p Anadlise bioinformatica
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SAD, 17 anos
» Pais primos em 1° grau, saudaveis — Escolaridade 49 classe
» Uma irma de 10 anos, saudavel
» Défice intelectual
» Macrossomia
» Macrocefalia (herdada do pai)
» Escoliose
» Dismorfismos
» Extensa investigacdo prévia inconclusiva

» Array-CGH: duplicagcdo de 210Kb no braco longo do cromossoma 6(q21),
de origem paterna, que envolve trés genes, numa regido sem CNV

\%

Patogénica?
Genes envolvidos sem funcao ainda determinada Risco de recorréncia?
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Aconselhamento genético - Conclusoes

» E sempre possivel!
» Com ou sem diagndstico especifico
» ApOs avaliacao cuidada e personalizada
» Ponderar sempre a relagao custo/beneficio de todo o procedimento

» Em todas as circunstancias
- No adulto e na crianga doentes ou saudaveis (mas em risco)
- No periodo neonatal
- Apds morte fetal
- Durante a avaliagdo de um feto com alteragdes
- Apés IMG
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SOPRO CARDIACO

Paula Martins
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Conceito

» Som produzido pelo sangue ao atravessar o coragao
ou vasos sanguineos do corpo

» Sopro inocente / sopro patolégico
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Abordagem clinica

» Historia da doencga actual
p» Idade
» Contexto
p» Sintomatologia
» Resultados ECD

» Antecedentes pessoais
» Histdria obstétrica
» Historia perinatal
» Doengas anteriores
» Crescimento

» Antecedentes familiares
» Parentes de 1° grau com anomalia congénita
» Familiares com morte subita em idade jovem
» Outras doengas (CMH)
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Abordagem clinica

» Exame fisico
» Estado geral
» Dismorfismos, coloracdo cutanea
» Peso, estatura, perimetro craniano

» Cervical
- distensdo das veias jugulares
- visualizacao de batimentos cardiacos
- palpacao da tirdide
- sopro
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Abordagem clinica

» Térax
» inspeccdo, palpacao, percussao e auscultagao
cardio-pulmonar

p dentificacdo de sopros e sua caracterizacao: posicao no ciclo cardiaco, localizacdo,
intensidade, duragao, configuracao, qualidade, manobras que intensificam/atenuam
o sopro, irradiacdo e frequéncia
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Abordagem clinica

Grading systolic murmurs

Intensity eccriptio
Grade IV Earely audible

rade I1'VI Audible, but soft
Grade vl Easily audipie

Grage Iv'vi Eazlly audiple ang associated with a thri

Grade Vi Easily audible, associated with a thriil, and stll
heard with the stethoscope only lightly on the chest

Crade VI'VI Easily audible, associated with a thrill, and still
h&ard with the steéthoscops off of the chest
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Abordagem clinica

» Abdomen
» Hepatomegalia

» Membros
p Edema
» Tempo de repreenchimento capilar
» TA, pulsos e saturagao de O, em todos os membros
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Sopro inocente vs patoldgico

Sopro inocente Sopro patologico

Proto/Mesossistoélico Telessistolico, pansistolico,
diastdlico, continuo

Baixa intensidade Elevada intensidade
o Sem frémito Com frémito
Caracteristicas
auscultatorias Sem click ou sons acessorios Com click ou outros sons acessorios
S1 e S2 normais Alteracao de S1 ou S2
Sem irradiacao/bem localizado Com irradiagao/abrange toda

a regiao precordial
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Sopro inocente vs patoldgico

Antecedentes
pessoais ou familiares
relevantes

Crescimento
Sintomatico

Exame fisico

Exames
complementares

Sopro inocente

Nao

Normal
Nao

Sem alteragdes sugestivas
de cardiopatia

Sem alteragdes sugestivas
de cardiopatia

Sopro patoldgico

Sim

Ma progressao ponderal
Sim

Com alteragodes sugestivas
de cardiopatia

Com anomalias cardiacas detectadas
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Cardinal Clinical Signs in the Differentiation of Heart Murmurs in Children

Estudo com 222 criangas, tentou identificar factores preditivos de doenca:

» Idade

» Sexo

» Historia familiar de sopro cardiaco

» Histéria familiar de cardiopatia

» Presenca de anomalias extracardiacas

» Presenca de hepatomegalia

» Presenca de pulsos anormais

» Presenca de actividade precordial anormal

» Presenca de um segundo som cardiaco anormal
» Presenca de click no inicio ou meio da sistole
» Intensidade do sopro

» Qualidade do sopro

» Localizagdo do sopro no ciclo cardiaco

» Ponto de maxima intensidade do sopro

» Irradiacdo do sopro

» Presenca de um segundo sopro

» Achados electrocardiograficos

McCrindle BW et al, Arch Pediatr Adolesc Med. 1996; 150: 169-174 228
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Cardinal Clinical Signs in the Differentiation of Heart Murmurs in Children

» Presenca de um segundo som cardiaco anormal
» Presenca de click no inicio ou meio da sistole

» Intensidade do sopro % Grau = 3

» Qualidade do sopro % Rude

Pansistolico

» Localizacdo do sopro no ciclo cardiaco %
» Ponto de maxima intensidade do sopro % Bordo esternal esq. sup.

McCrindle BW et al, Arch Pediatr Adolesc Med. 1996; 150: 169-174 229
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Idade pré-escolar e escolar
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Sopro inocente

» Funcional, inorganico, dinamico, ...

» Auséncia de anomalias anatomo-fisioldgicas cardiacas

Epidemiologia

» Prevaléncia elevada

» Idade pré-escolar e escolar

r &= ¥
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Sopro Cardiaco

Tipos de sopro inocente

Sopro carotideo

Sopro expulsivo

pulmonar
Zumbido venoso

Outros:

Sopro de estenose
ulmonar fisioldgica

P g Sopro de Still

Sopro mamario
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Sopro carotideo ou supraclavicular
» Adolescente e adulto

» Baixa frequéncia

» Hiperextensao dos ombros

* » Valvula adrtica bicuspide/estenosada

» Coarctacao da aorta

233



sepecerdee - W <>

Zumbido venoso

» 3-8 anos
» Sopro continuo

» Intensidade:

p» Compressao da veia jugular

» Flexao do pescoco para o lado do sopro
p Decubito dorsal

p Inspiracao

» Diastole

» Ortastatismo

» Flexao do pescogo para o lado contralateral

* » Fistulas arteriovenosas cervicais

» PCA
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Sopro expulsivo pulmonar

» 8 - 14 anos
» Frequéncia mais elevada

» Intensidade
"~ p Exercicio fisico
/]\ ___p Decubito dorsal
\L " b Ortostatismo
___» Manobras de Valsalva

"~ »CIA
___» Estenose da valvula pulmonar
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Sopro de Still ou vibratério precordial

» 3 - 6 anos
» Baixa frequéncia
» Intensidade
/]\ b Exercicio fisico
___p Decubito dorsal
\L " b Ortostatismo
___» Manobras de Valsalva

"~ » CMH
__pCIV

'ji
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Sopro de estenose pulmonar periférica fisioldgica transitoria

» RN e lactentes (< 6 meses)

£3
23
EH

» Baixa frequéncia

A

» Base do coracao, axilar e regiao dorsal.

"

(@
¢

7 {'ﬁ.

» Estenose dos ramos da artéria pulmonar
‘ » MV normal
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O diagnostico clinico é suficiente?

» Cardinal Clinical Signs in the Differentiation of Heart Murmur in Children

Positivo Negativo Total
Doentes 68 6 74
Sem doenca 9 139 148
Total 77 145 222
Sensib.: 92% As doencgas nao diagnosticadas incluiam
Especif.: 94% apenas lesdes minor ou triviais:
- CIA pequena - 2
W - CIV pequena - 2
97% / 98% - Regurtagao mitral - 2

McCrindle BW et al. Arch Pediatr Adolesc Med, 1996; 150: 169-74. 238
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O diagnostico clinico é suficiente?

» Initial Diagnostic Errors in Children Suspected of Having Heart Diseases.
Prevalence and Long-Term Consequences

n = 2603

!

Erros de diagndstico

X 6.7%
0.7% 6%
G1 G2
Sopro inocente cardiopatia Cardiopatia sopro inocente
(n=17) (n =161)

F. Amaral; J.A. Granzotti . Arq Bras Cardiol, 2003; 81(1): 152-5. 239
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O diagnostico clinico é suficiente?

» Initial Diagnostic Errors in Children Suspected of Having Heart Diseases.
Prevalence and Long-Term Consequences

G1 G2
> CIA (4) » CIV, CIA
p Ligeira regugitacao mitral (3)
» prolapso da VM (3)

» Outros: CIV pequeno, regurgitagao
aortica ligeira, ligeira estenose pulmonar, ...

Limitagcbes: ndo foi realizada ecocardiografia em todas as criancas
com diagnostico de sopro cardiaco inocente

F. Amaral; J.A. Granzotti . Arq Bras Cardiol, 2003; 81(1): 152-5. 240
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Observacao pela cardiologia

» Comparative study of clinical evaluation of heart murmurs by general
pediatricians and pediatric cardiologist

n=128
» Identificacao do sopro patoldgico (27/34 vs 29/34)
» Identificacao do sopro inocente (52/94 vs 72/94)

Rajakumar K et al. Clin Pediatr (Phila) Sep 1999; 38(9):511-8. 241
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Exames complementares de diagndstico

ECG Rx Torax Ecocardiografia 2D Doppler Doppler com cor
Modo M
Newburger et al X X X
(n = 280)
Smythe et al X X X X X
(n =161)
Alvares et al X X X

(n =170)

» E improvavel que os resultados de ECD mudem o diagndstico clinico inicial de auséncia de doenca
ou presenca de cardiopatia feita por um cardiologista pediatrico treinado

» Estes exames e sobretudo a ecocardiografia sao importantes para a caracterizacao da cardiopatia.
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Resumo

» Clinica tem extrema importancia
» Poucas cardiopatias ndao sao identificadas
» Pediatras identificam sopros patoldgicos com eficiéncia = Cardiologistas pediatricos

» ECD poucas vezes alteram o diagndstico clinico
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Conduta
» Sopro inocente % tranquilizar os pais; alta
» Sopro duvidoso
Consulta de cardiologia
» Sopro patoldgico
Exames complementares
» ECG

» Rx torax

» Ecocardiografia - Goldstandard vs clinica
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An Evaluation of Parental Concerns and Misperception About Heart Murmur

»n =182
» 16% sabiam significado de sopro cardiaco

» 10% sopro inocente problema cardiaco

McCrindle BW et al. Clinical Pediatrics, 1995; 34: 25-31. 245
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Periodo neonatal

. Sopro Cardiaco
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Alteracoes hemodinamicas

» As mudancgas no sistema cardiovascular
podem por si s6 causar sopros

» Se as modificagdes ocorre-rem lentamente,
a apresen-tacao de determinadas car-diopatias
pode ocorrer diferida no tempo.

Fetal Circulation
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Prevaléncia
Early diagnosis of congenital heart disease 1m0

» A capacidade de deteccao varia com: “
—-Experiéncia de examinados Ml

-Duracao e frequéncia do exame

—Condigoes em que o exame foi efectuado

Pravalance of murmears %
Y

o A 4000 B B0 oo B0

Nenhum estudo com mais de 250
RN encontrou > 5% com sopro

Sam Richmond and Christopher Wren, Semin. Neonatal 2001, 6: 27-35 248
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Importancia do exame de rotina

Third joint working party on children health surveillance

» Exame cardiovascular, sobretudo Auscult. Cardiaca, como parte do exame de rotina do RN,
proporciona uma oportunidade de diagndstico precoce da cardiopatia

Sam Richmond and Christopher Wren, Semin. Neonatal 2001, 6: 27-35 249
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Importancia do exame de rotina

Presentation of congenital heart disease in infancy:
implications for routine examination

» N3o detecta > "2 dos RN com cardiopatia 100 — Hi'.H
» Um exame normal ndo exclui cardiopatias, algumas delas petencialmente letais
Y
CAT
£ A
Nao hé correlagao entre a gravidade da malformacao e a g a0 -
probabilidade de o sopro estar presente no exame de rotina neonatal c
¢ CAVSD
ger ' M
f ]
= TARVC
. CoA _hor &8
o KRR ST T
P V80 eps
0 % | I il |
20

| & W W
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Importancia do exame de rotina

Death in infancy from unrecognised congenital heart disease
» Patologias ndo diagnosticadas com maior probabilidade de levar a morte.
-VE hipoplasico

-Interrupgdo do arco aortico

—Coarctacao da aorta

Abu-Harb M, Hey E and Wren C. Arch. Dis. Child 1994; 71(1): 3-7 251
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Etiologia

» Sopros inocentes
—-Estenose pulmonar fisioldgica
-FOP

-Regurgitacdo triclspide
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Sopros patologicos

Early diagnosis of congenital heart disease
» VSD - 37%
» PDA - 23%
» VSD + PDA - 7%
» PS - 4%

p AS - 2% (estenose arterial)

Sam Richmond and Christopher Wren, Semin. Neonatal 2001, 6: 27-35 253
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Sindrome Down

Congenital heart disease in Down’s syndrome:
two year prospective early screening study

» 35 - 40% tem malformacdes cardiovasculares

» O exame clinico com sensibilidade de 53%

\%

» Ecografia de rotina independentemente da presenca/auséncia de sopro

Tubman T.J.R. Shields M.D. Craig B.G. Mulholland H.C. Nevin N.C., BMJ 1991; 302: 1425-7 254
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Significado de sopro neonatal

Prevalence and clinical significance of cardiac murmurs in neonates

» Se um sopro é ouvido no exame de rotina, a probabilidade de cardiopatia aumenta
de 0.6% para 54%; o risco de cirurgia precoce é de 9%.

Ainsworth S.B., Wyllie J.P., Wren C.,
Arch. Dis. Child Fetal Neonatal Ed. 1999; 80: 43-45 255
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Significado de sopro neonatal

Significance of a cardiac murmur as the sole clinical sign in the newborn

» 86% RNs com sopro assintomaticos tém alteragdes ecocardiograficas excluindo situacdes
transitorias com PDA e regurgitcoes, 67% tem cardiopatias, 13.5% defeitos severos.

Rein A.J., Omokhodion S.I., Clin. Pediatr (Phila) 2000 Sep; 39(9): 511-20 256
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Significado de sopro neonatal

Clinical and echocardiographic evaluation of neonates with heart murmurs

n=116 RN de 12h - 14d
» RN com sopro - 84% com cardiopatia

Du ZD, Roguin N, Barak M, Acta Paediatr 1997 Jul; 86(7): 752-6 257
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Quando Ecocardiografia
» Ecocardiografia sempre que sopro presente no exame neonatal ou 62 semana

» Excepgao
p» Sopro de baixa intensidade ouvidos no 1° dia de vida
» Vigiar durante + 1 dia

» Se persisténcia, referenciar

» Ecocardiografia sempre que Sindrome de Down
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Patologia tiroideia na criancga

Introducao

» Eixo hipotalamo-hipofise-tirdide
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Accao das hormonas tiroideias

SNC 3-4 anos

-estimulacao migracdo celular e maturagao neuronal
-estimulacao arborizacdao dendritica

-aumento da mielogénese

Crescimento e desenvolvimento

-estimulacgdo sintese e secrecdo HC

-potenciacao accdo HC na sintese e acgao da IGF1
-estimulacao da producgao de factores de crescimento
-Estimulacdo crescimento e metabolismo dsseo

Efeitos termogénicos

-estimulacao sintese enzimas mitocondriais
-estimulacao enzimas tecido adiposo e musculo
-estimulagao da Na/K ATPase

Efeitos metabdlicos
-proteinas hepaticas
-efeitos membrana plasmatica
-transporte de glicose
- ligacao receptores adrenérgicos
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Patologia tiroideia mais frequente
» Hipotiroidismo congénito
» Tiroidite de Hashimoto
» Doenca de Graves

» Nodulos da tirdide
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Hipotiroidismo congénito

» Situacdo resultante de uma diminuicao da actividade bioldgica tecidular das hormonas tiroideias, quer
por producao deficiente, quer por resisténcia a sua acgao nos tecidos alvo

» Em funcao da localizacao do transtorno causal:

1. Primario ou Tiroideu
2. Hipotalamo-hipofisario ou Central

- Hipotiroidismo Secundario (défice de TSH) - causa na hipdfise

- Hipotiroidismo Terciario (défice de TRH) - causa no hipotalamo
3. Periférico - resisténcia generalizada dos tecidos alvo & accao das hormonas tiroideias
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Hipotiroidismo congénito

Em funcdo da transmissao genética:
1. Esporadico
2. Hereditario

Em funcao da evolucgao:
1. Permanente
2. Transitorio

Em funcdo da gravidade:
1. Grave - T4L < 5 pmol/L (<0,4 ng/dl)
2. Moderado - T4L 5-10 pmol/L (0,4-0,8 ng/dl)
3. Ligeiro - T4L > 10 pmol/L (>0,8 ng/dl)
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. Patologia tiroideia na crianga

Hipotiroidismo congénito

Hipotiroxinémia neonatal: TSH N, T4L |
-ocorre em prematuros, sobretudo intercorréncias
sem evidéncias uso hormonas tiroideias

Hipertirotropinémia: TSH4, T4L N
-reflecte a subida fisioldgica da TSH
ou atraso maturacgao eixo HHT
sem evidéncias uso hormonas tiroideias, vigilancia

Postnatal {dayil

|"ip;.£l.-l- L |~.|:l;.;u'~||'.u'n:n1 IS H amd !'4a.'-.'hlh'a,-|1:.~'._'||;|.,-|n-h||| full-

r:*rl_'n amed t‘lrl.'nl-nl.l.!:t".|1r.||ll.--..1l.|r||'||.3;l:]1r-ri'r~.l Sdays of life, (From Hipotiroidismo neonatal transitério: TSH ? , T4LN ¢
Fisher & Klein 1981, copyright 1981 Massachusetts Medical . i . ..
Socicty. All rights reserved) 25% casos referenciados no diagnostico precoce

eficiéncia/excesso iodo, stress perinatal, sindrome de Down,
transferéncia acs maternos, farmacos maternos (carbimazole, amiodarona)
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. Patologia tiroideia na criancga

Hipotiroidismo congénito
» Hipotiroidismo Congénito Permanente
» Hipotiroidismo Hipofisario ou Hipotalamico (5%)

Hipotiroidismo Primario
» Defeitos desenvolvimento tirdide (85%)
- Atirose
- Hipoplasia
- Ectopia
» Defeitos hereditarios da sintese da hormonas tiroideias (10%)
- Defeitos transporte de iodo
- Defeitos da organificacdao (peroxidase, oxidase)
- Defeitos da sintese ou transporte de tiroglobulina
- Defeitos da deionidase

p» Defeitos receptor TSH
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. Patologia tiroideia na crianca

Hipotiroidismo congénito

» Historia Clinica:
» Sonoléncia, dificuldades alimentares
p Ictericia prolongada, obstipagao
» Choro rouco
» HF hipotiroidismo congénito
» Histéria materna de patologia tiroideia

» Exame objectivo:
p Letargia, ictericia, macroglossia, bdcio, facies grosseiro
» Hérnia umbilical, pele seca, fontanela posterior aberta
» Hipotermia, cianose periférica, edema
p Atraso grave crescimento
» ADPM
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Hipotiroidismo congénito

» Rastreio Neonatal:
» Em Portugal desde 1981 - doseamento TSH
p» Taxa de cobertura em 2011 100%

p» Idealmente realizado 3-5° dias de vida
» 5% dos casos nao sao diagnosticado neste teste (hipotiroidismo central)
» TSH 15-25 um/L considerado significativo — enviados a centros de referéncia

Subclinico T4L N, TSH4

P - ’ - /
rimario
— TS Clinico T4L4, TSH 4

T~ Secundario

hipotiroidismo

TS T4Ly, TSH N}
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Hipotiroidismo congénito

» Tratamento:

p» Idealmente realizado nos primeiros 10 dias de vida com objectivo
normalizacao rapida fungao tiroideia

» Levotiroxina 10-15 mcg/Kg/dia (mais elevadas se hipotiroidismo mais grave)

» Avaliar fungao tiroideia regularmente, evitar hipertiroidismo,
avaliar crescimento e desenvolvimento

» Idade média de inicio 13 dias doses de 10-15 - sem perda de QI relativo
aos controlos embora no grupo grave com menor score visuomotricidade

» Fundamental adesdo a terapéutica por parte dos pais, necessario explicar e reforcar
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Tiroidite de Hashimoto
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. Patologia tiroideia na crianga

Tiroidite de Hashimoto

» 1912 - Hashimoto descreveu pela 13vez doentes com bdcio e infiltrado linfocitario intenso da tirdide

» Principal causa de patologia da tirdide e de hipotiroidismo adquirido, com ou sem bdcio,
em criangas e adolescentes

» Susceptibilidade genética + fatores ambientais
» Mais frequente no sexo feminino (8:1)

» Ocorre em individuos da mesma familia, associado por vezes doenca de Graves
(entre irmaos >20%)

p Maior incidéncia doentes Trissomia 21, Sindrome de Turner, outras doengas auto-imunes
(DM1, doenca celiaca)

» Caracteriza-se por altas concentragdes de anticorpos contra um ou mais antigénios tiroideus
(Ac antiperoxidade e Ac anti-tiroglobulina)
» Podem estar presentes baixas concentragdes doenca de Graves
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Tiroidite de Hashimoto

INITIAL STAGE FIMAL STAGE
Thyrooyie .
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. Patologia tiroideia na criancga E

Tiroidite de Hashimoto

» Clinica:
p aumento de peso
p cansaco
p obstipacao
p intolerancia ao frio
p» desaceleracao do crescimento
p performance escolar diminuida
p atraso pubertario (ocasionalmente puberdade precoce)
p irregularidades menstruais
p presenca de outras doencas auto-imunes
» histdria familiar de doenca da tirdide ou outra doenca auto-imune

wigmidad Tt B Tod ey g by Harb s a2 reiesr Fasborr i abier restere=d
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Tiroidite de Hashimoto

» Exame objectivo:
p facies mixedematoso
p baixa estatura
p bocio
p obesidade
» pele seca
» aumento da pilosidade
p palidez
p vitiligo
» fraqueza muscular

p atraso pubertario (ocasionalmente puberdade precoce/galactorreia)

wigmidad Tt B Tod ey g by Harb s a2 reiesr Fasborr i abier restere=d

Complicagoes:

Derrame pleural

Derrame pericardico
Encefalopatia de Hashimoto
Estatura final inferior & prevista
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Tiroidite de Hashimoto

» Exames complementares:
» Laboratério - TSH#4, T4L{ ou Normais ou
hipotiroidismo sub-clinico TSH4 com T4L N
- acs antiTPO e antiTG positivos

Hemograma, perfil lipidico, ionograma, transaminases, prolactina

» Ecografia - padrao heterogéneo de predominio hipoecogénico (vigiar nddulos)

275



. Patologia tiroideia na criancga E

Tiroidite de Hashimoto

» Tratamento:
p Hipotiroidismo sub-clinico controverso - TSH>10 um/L tratar
p Levotiroxina 2-6 mcg/Kg ou 100 mcg/m2/dia

p Objectivos:
- TSH 4 inferior dos limites de referéncia
- T4L V2 superior dos limites de referéncia
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Hipertiroidismo
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. Patologia tiroideia na crianca

Hipertiroidismo

» Sintese e secrecao aumentada de hormonas tiroideias pela tirdide

» Tirotoxicose — aumento da accao das hormonas tiroideias nos tecidos
resultante aumento niveis de hormonas tiroideias

» Doenca de Graves (>95% doentes pediatricos)
» Bocio multinodular toxico

» Adenoma toxico

» Avaliacdo obrigatéria especialista em Endocrinologia Pediatrica

278



. Patologia tiroideia na criancga E

Doencga de Graves
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. Patologia tiroideia na criancga E

Doenca de Graves

» Incidéncia 1:10000 -
» Criancas = 10 anos 80% casos i -Lwh.$ '
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Doenca de Graves

» Sintomas

» Perda de peso apesar aumento apetite
» Palpitacoes
p Ansiedade

p Défice atencao e concentracao,
baixo rendimento escolar, hiperactividade

» Labilidade emocional
» Diarreia

» Dificuldade em dormir
» Intolerancia ao calor

» Sinais

» Perda de peso apesar aumento apetite
» Palpitacoes
p Ansiedade

p Défice atencao e concentracao,
baixo rendimento escolar, hiperactividade

» Labilidade emocional
» Diarreia

» Dificuldade em dormir
» Intolerancia ao calor
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Doenga de Graves

» Exames Complementares - Laboratodrio:
» TSH frenada - <0,01 mU/L (isolada como teste de rastreio)
p T4 livre 4
p T3 livre 4

- Pode estar aumentada com T4L normal e TSH frenada - T3 toxicose - fase inicial doenga
ou nos ndédulos auténomos

p Trabs - especificos doenga de Graves

p Hipertiroidismo sub-clinico — TSH baixa (ou indetectavel) T4L e T3L N
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Doenga de Graves

» Exames complementares - imagiologia
» Na presenca de bécio simétrico + oftalmopatia + TSHyY e T4L%

- Ndo sado necessarios exames complementares — diagndstico doenca de Graves

» Cintigrafia - diagndstico duvidoso
- Captagao aumentada na DG, bécio multinodular toxico
- Nodulo - captacao aumentada nodulo com supressao captacao restante glandula

» Ecografia - pode ser feita para avaliar tamanho tiréide e excluir nédulos
- Na DG aumento da vascularizacdo doppler, hipoecogénica
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Doenga de Graves

» Tratamento

» Antitiroideus
p Taxa remissao mantida de cerca de 30% idade pediatrica

» Tratamento 12linha (2 anos) - | sintese hormonas tiroideias
» Metimazol - 0,2 - 0,5 mg/kg/dia id (ou 2id)

» Propiltiouracilo ndao deve ser usado (risco de hepatotoxicidade fatal)

» Se ndo se consegue remissao 1 a 2 anos - terapéutica definitiva
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. Patologia tiroideia na crianga E

Doenga de Graves

» Antitiroideus (2 abordagens terapéuticas)

» Ajuste dose antitiroideu
- ¥ dose 30-50% quando doente eutiroideu

» “block and replace”
- Manter dose de antitiroideu e adicionar levotiroxina para obter eutiroidismo

» Efeitos secundarios (6-35%):
- Minor (20% casos): exantemas, artralgias, nauseas, dor abdominal,
- Major: ictericia colestatica, agranulocitose (febre, faringite), trombocitopenia, Steven-Johnson
- Ocorrem 10s 6 meses

B bloqueantes
FC> 100 bpm
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Doenca de Graves

» Tratamento definitivo

» Iodo radioactivo — 1311

Eficaz e seguro em idade pediatrica
- risco de cancro da tirdide baixo
- risco de outros cancros nao aumentado
- sem risco anomalias congénitas filhos ou infertilidade

Tratamento definitivo eleicdao (taxas remissao 95%)

» Tiroidectomia (recomendada total ou quase total)
Idade < 5 anos
Sintomas compressao
Bdcio grande (tirdide = 80g)
Captacdo iodo diminuida
Suspeita de neoplasia
Nodulos
Oftalmopatia activa moderada a grave
Deve ser feita em centros com experiencia
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Nodulos Tiroideus
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Patologia tiroideia na crianca

Nodulos Tiroideus

» Podem ser constituidos por células tiroideias ou outras, forma ovalada, tamanho diverso,
podem ser visiveis e mdveis com movimentos mastigacao

» Isolados ou multiplos
» Frequentemente assintomaticos

» Podem ser benignos ou malignos

p Carcinoma da tirdide é o carcinoma enddcrino mais comum
em pediatria com incidéncia 0,5-3% de todos os carcinomas neste grupo
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Nodulos Tiroideus

» Incidéncia carcinoma da tiréide por grupo etario:

» 5-9 anos 1/1000 000 F:M
» 10-14 anos 5/1000 000 <15 anos 3:1
p 15-19 anos 18/1000 000 15-19 anos 6:1

» Incidéncia diferentes tipos de carcinoma da tirdide:
Papilar 12%
Folicular 2,5%
Medular 1,7%

- Eutiroidismo 90% casos

- Hipotiroidismo 5%
- Hipertiroidismo 5%
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Nodulos Tiroideus

» Causas frequentes » Causas raras

» Tiroidite auto-imune » Tiroidite granulomatosa
» Quistos » Infeccoes
» Neoplasias benignas » Neoplasias malignas

- Hurthle p - Carcinoma medular

- Folicular - Carcinoma anaplasico

- Metastases

» Coldide p Linfoma

» Neoplasias malighas
- Carcinoma papilar
- Carcinoma folicular
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Nodulos Tiroideus

» Factores de risco carcinoma da tirdide:
» HF de carcinoma da tirdide
» Hipotiroidismo congénito (se elevagdao TSH - carcinoma folicular)
» Exposicao a radiagao
» Doencas auto-imunes da tirdide

» Clinica
p» Observado ao exame objectivo ou achado ecografico
p Historia doencas da tirdide
p Exposicao a radiagao
» Sintomas de hiper ou hipotiroidismo
p Sintomas obstrutivos (disfonia ou disfagia)
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Nodulos Tiroideus

» Avaliar fungao tiroideia e secregao calcitonina
» Acs antitiroideus, Trabs

» Ecografia cervical: exame de 13linha
» Tamanho, niumero, ecogenicidade, ecoestrutura, localizacdo

p Indicadores de malignidade:

- Margens indefinidas, hipoecogenicidade, microcalcificacdes, aumento
da vascularizacao, nédulos isolados, localizagdo subcapsular, heterogéneo,
compressao, aumento de dimensodes, presenca de adenopatias

» Cintigrafia - maioria nddulos frios, ndo permite distinguir lesdes
benignas/malignas - cada vez menos utilizado
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Nodulos Tiroideus

» Citologia aspirativa guiada por ecografia
» Acuidade diagndstica crianga 75-95%
» Teste mais preciso para avaliar malignidade nédulos
» Indicagdes: nddulos palpaveis, >1cm e com caracteristicas de malignidade, rapido crescimento

» Tratamento:

» Tiroidectomia total - ndédulos com mais 1 cm e citologia positiva para malignidade,
esvaziamento ganglionar

p» Hemi-tiroidectomia — nddulos caracteristicas suspeitas e com mias de 4cm - se carcinoma - total

» Todos os nddulos hiperfuncionantes

293



. Patologia tiroideia na criancga E

Nodulos Tiroideus

» Tratamento
» Terapia ablativa iodo 131

- Carcinoma papilar apds cirurgia

» Tiroxina

» Nédulos sem caracteristicas suspeitas de malignidade
e nos nodulos associados a tiroidite auto-imune
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Sindrome nefritico

Sumario

» Sindrome nefritico
- Fisiopatologia
- Histologia
- Etiologia
p Causas mais comuns em Pediatria
- GMN aguda pds-estreptocdcica
- Nefropatia de IgA / nefrite da PHS
» Diagndstico diferencial
» IRA no sindrome nefritico
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Sindrome nefritico

» Hematuria

» Retencao hidrossalina
» Edema
p HTA

» IRA (elevacao da ureia/creatinina)

297



| Sndmeneriie e W <O

Fisiopatologia

Ativacio de mecanismos Proliferacdo das células do glomérulo
m Estimulo antigénico wem S -+

imunes L - e o,
infiltracao por neutrofilos e linfocitos
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Fisiopatologia

. » Reconhecimento antigénico

ase . ~ , .

indutora ” Ativagao das celulas imunocompetentes
» Producao de Acs pelos linfocitos B

S g Formacao de ICC
efectora » Ativacdao do complemento
» Infiltracdo de leucdcitos/proliferacdo células glomerulares
» Libertacao de mediadores

. b Estrutura do Ag / capacidade de ativar o sistema
Patogeni

cidade P imune e sistemas amplificadores
» Fatores genéticos do hospedeiro
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Fisiopatologia
1. Mecanismos humorais (activacaoTh2)

» Imunocomplexos in situ
» Ags heterdlogos (infecciosos, vacinas, drogas)

p Ags autodlogos (proteinas estruturais — colagénio tipo IV, DNA;
proteinas tumorais (CEA); outros — ags tiroideus, ANCA)

» Imunocomplexos circulantes

» Ags heterdlogos (bactérias, fungos) / activam o complemento - unem-se
aos GV e sao removidos pelo figado e baco

Se defeito na remocao ou excesso de ICC depositam-se no rim (d soro)
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Fisiopatologia
2. Mecanismos imunes mediados por células (Th1)

» Infiltragdao glomerular
» Mondcitos
p» Macrofagos
p Linfocitos
» PMNo

Citoquinas, moléculas de adesdo, factores de crescimento
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Membranous glomandonaphntie Proliferative glomarulenephatis
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Fisiopatologia
3. Mecanismos efetores

» Complemento
» Citoquinas
p Sistema renina-angiotensina-aldosterona (SRAA)

» Cascata da coagulagao

» Radicais livres e 0xido nitrico
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Ativacao do complemento
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Fisiopatologia

1. Gravidade/ progressao para lesdes crdonicas
» Duracao/ quantidade da exposicao ao Ag
p Capacidade do hospedeiro remover os ICC depositados

2. Capacidade de formacao de ICC in situ

» Carga eletrostatica (Ags cationicos) facilita a penetragao
na MBG onde se liga ao Ac

p Excesso de Ag

3. Localizacao dos ICC
» Mesangio - proteinuria ligeira/ + hematuria
» MBG - proteinuria macica
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Fisiopatologia

» AlteracOes estruturais (rim > até 50%)
Proliferacao celular endotelial, mesangial e epitelial

Depdsitos de ICC no lado endotelial ou epitelial da MB,
intramembranosos ou no mesangio

Hialinizacdo ou esclerose (= lesao irreversivel)

» Alteracoes funcionais
Hematuria
Proteinuria
Reducao do DFG
Reabsorcao aumentada do nefrénio distal de agua e sal
Expansao volume intravascular, HTA, edema
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. Sindrome nefritico

Glomérulo normal

Glomerular
basement
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Sindrome nefritico

Subendothelial
deposits
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Etiologia sindrome nefritico

L®

Sindrome nefritico

Glomerulonefrite aguda

Glomerulonefrite pds estreptocdcica
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Etiologia

Pos-
infeciosa

D. primaria

D. sistémica

Outras d.
renais
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Etiologia infeciosa

Estreptoco pyogenes Hepatite B Plasmodium malarium Candida albicans
e falciparum
Estafilo aureus Hepatite C P Coccidioides
i idi Toxoplasma gondii
@ epidermidis EBV . 2 Rickettsia
Pneumococo CMV Filariase
: Triaui
Estreptoco faecalis Parotidite riquinose
Salmonela : Tripanosoma
Varicela
Treponema Sarampo Outros
ElCE Candida albicans
Leptospira

Coccidioides

Rickettsia
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GMN pos-estreptococica (GMNPE)

Historia

Séc XVIII - descricdo de episddios de hematuria apds escarlatina
Séc XIX - descricao de periodo de laténcia entre a escarlatina

e sindrome edematoso e hematuria glomerular

1933 -Osman: descricao histoldégica da GNA
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GMNPE_Epidemiologia

» Criangas 4-14 anos
P <2A:<5%

» Predisposicdo genética ? Incidéncia maior no sexo masculino (2:1),
certos haplotipos HLA, DR1, DRw4...

» Menor incidéncia nos paises desenvolvidos
(0.01-0.02/ano/criangas com < 12 A vs 0.6)

p» Tratamento precoce de infeccao estreptocdcica

» Melhores condigdes higieno-sanitarias

» Melhores cuidados dentdrios

» Ocorre sobretudo apds amigdalite vs infecgdo cutanea
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GMNPE_Epidemiologia

» Nas 2-3 décadas anteriores a incidéncia reduziu mas pode estar a haver um dis-
creto aumento nos ultimos anos
....iIdosos, toxicodependentes, alcoolismo

» Dificil avaliar incidéncia (50% dos casos sao sub-clinicos)

» Casos esporadicos /surtos epidémicos (comunidades com densidade populacional
maior, piores condicdes higieno-sanitarias)

» Risco de nefrite: varidvel com serotipo de estreptoco ~15% (global); se do
serotipo M e apds amigdalite 5%; na infeccdo cutanea 25%
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GMNPE_Epidemiologia
1.Ags nefritogénicos

» Proteinas M de alguns estreptococos do grupo A
» Piodermites - M47,49,55, 57
p Infeccdo respiratéria M1,2,4 e 12

d Receptor da plasmina associado a nefrite (NAPIr) —protease
catidnica gliceraldeido 3-fosfato-desidrogenase)

¥ Proteina associada a nefrite (NSAP) ~ estreptoquinase
do estreptococo grupo C

¥ Exotoxina pirogénica estreptocdécica ou eritroxina B (SPEB)
€ 0 seu percurssor zimogeno (zSPEB)

Pediatr Nephrol 2011, 26:165-180; Nephrol Ter 2009, 5:97-101 317



Sindrome nefritico

Release of MAPr into ol roulavion

Seposition of NAF on the inner ude of
glomnerular tufis, Inducing plasmin-selated
endocapullary inflammation

]
Plasma
M protein

http://emedicine.medscape.com/article/980685 Updated: Feb 16,2014 318



Sindrome nefritico

GMNPE_ Fisiopatologia

1.Ags nefritogénicos

» NAPIr e SPEB
b identificadas em bidpsias precoces

» SPEB (catidnica) localizada em associagdo com complemento
e Igs/ Unica a ser identificada nos “humps”

» Acs contra a NAPIr elevam-se apenas nas infeccdes estreptocdcicas
(grupos A,C e G) associadas a GMN; o TASO eleva-se nas 2.

» Os Acs anti-NAPIr e proteina M persistem anos -condicionam proteccdo contra GMNPE?

» Outros Ags? (estreptococos zooepidemicus - surtos epidémicos de GMN)

Pediatr Nephrol 2011, 26:165-180; Nephrol Ter 2009, 5:97-101 319



Sindrome nefritico

Estreptococos nefritogénicos

Table 2. Epidemics of acute PSGN with less than 100 cases and clusters of cases

Year Location Population Site of Infection No. of Cases Streptococcal Type

1952 Nova Scotia, Canada®™ Rural Throat 22 ND
1953 Red Lake, MN¥™ Aboriginal Skin &3 M49
1960 Memphis, TNY Urban Skin 7 M1, M12, M42
1966 Red Lake, MN®2 Aboriginal Skin 27 M43
1975 t0 1977 Alaska™ Eskimo children  skin 75 ND
1978 10 1982  Santiago, Chile® Urban Skin and throat 34 ND
1976 to 1983  New Zealand®®¥7 Urban and Rural  Skin Clusters (autumn) M49, 57, &0
1580 Las Tunas, Cuba*! Rural skin 12 M49, M12
1980 to 1989  Kuwait?2 M Urban and Rural  Throat and skin 234 cases in 9 yr M12, M18, M49
1980 to 1998  North Territory, Australia®® Rural Skin and throat Clustars ND
1982 to 1993  Belgrade, Yugoslavia®! Military academy  throat Clusters of & to 24 cases ND
1883 North Yorkshire, UK26 Rural Unpasteurizad milk  Clustars S. zooapidemicus
1992 Saga, Japan3 Rural Throat 42 M1
1993 MNorth Queensland, Australia®®  Abongines Skin 58 ND
1993 Bnsbane, Austrahia™ Rural Unpasteurized milk  Clusters S. zooepidemicus
2005 Link#ping, Sweden?s Rural Throat Cluster S. pyogenes

5. constallatus

J Am Soc Nephrol 2008, 19:1855-1864
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GMNPE_ Fisiopatologia

2. Imunocomplexos (ICCs)

» Reaccao cruzada entre componentes glomerulares e ags estreptocdécicos
» Acs contra laminina, colagénio, elementos do mesangio, MBG (soro dos doentes)

» Formacao de imunocomplexos circulantes e in situ

\%

» Activagdao do complemento - via alterna
» Via classica, via lectina ...
Toxicidade directa no glomérulo/ activacao macrofagica

3. Imunidade celular -infiltrado de linfécitos Thelper e macrofagos
Aumento de citokinas (IL6, IL8, TNFa)
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GMNPE_ Fisiopatologia

4. Fendmenos de auto-imunidade

» Crioglobulinas (12 semana de doenca) IgG

» Acs anti- IgG (desializagdo da IgG - neuraminidase estreptocdcica)
» Acs anti-DNA

» Acs anti-Clq

» ANCA (acs anti-citoplasma dos PMN -- sobretudo em doentes
com GMN rapidamente progressiva)

5. Citoquinas e quimioquinas

Avner ED, Ed. Pediatric Nephrology. 6th Ed. Springer-Verlag Heidelberg; 2009:743-756 322
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GMNPE__ Clinica
» Anamnese -infecdo prévia

» Periodo de laténcia
» Infecdo cutanea - 3-6S
» Infecdo faringea - 7-15 dias

323



GMNPE _Formas de apresentagao

1. Sindrome nefritico agudo
» Hematuria glomerular (100%)

» Macroscopica em 1/3 e resolve em dias

» Microscopica e pode persistir 1 ano/ agrava com
infeccOes respiratérias, exercicio

» Edema (90%)
» HTA (60-80%) - medicagao em 2 dos casos
» Oliguria (50%)

» Proteinuria geralmente < 1g/L

p sindrome nefrotico - 2-4%

» Azotémia(25-30%)
Mau-estar geral, sensacao de peso lombar, ndusea
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GMNPE _Formas de apresentagao

2. Sub-clinica (~ 50%)

» Hematuria microsc + reducao de C3 + TA normal/elevada
» Surtos epidémicos - 1,5x mais frequente que a GMN clinica
» Contactos domésticos — 4-5 vezes mais comum

3. Sindrome nefrético (<4%)
P Proteinuria macica

4. GMN rapidamente progressiva (<2%)
» Azotemia progressiva e oliguria
» MO proliferagao extracapilar com crescentes

5. Complicagoes
» IRA com necessidade de dialise (<5%)
» Insuf cardiaca, edema agudo pulmao (raro)
» Encefalopatia hipertensiva (excepcional)
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Sindrome nefritico

GMNPE _Exames laboratoriais

Urina Tipo II
» Hematuria glomerular
» Proteindria

Bioguimica

P IRA (ureia/ creatinina elevadas)
- Sobrecarga hidrossalina desproporcionada ao nivel de IRA
- Mecanismo de reabsorcao activa tubular de Na

p Desiquilibrios electroliticos

- Hiperkaliémia (hiporreninémia com hipoaldosteronismo)
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GMNPE _Exames laboratoriais

» Acs anti-estreptococos (TASO, anti-DNAse B)
p TASO eleva-se na 12 S - maximo 2-4S - normaliza 6-12 M
» Nas infecdes cutaneas eleva-se apenas o anti-DNAse B
» O anti-DNAse B eleva-se mais rapido

» Hipocomplementémia - C3
» C1g e C4 N (baixa inicial discreta e transitéria)

» Elevacao de Ig G e M (80%)

» Imunocomplexos circulantes e crioglobulinas (12 sem)

» ANCA (10%)

» Rx torax, Eco renal, Eco cardiaca...
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GMNPE _ Quando internar?

» HTA
» Oliguria
» Creatinina sérica elevada

» Anomalias eletroliticas
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GMNPE _ Evolucgao

proteinuria s + -

Hematuria _\
/ Hypertension "h.

SN

latent =—— acute - recovery
Pediatr Nephrol (2011) 26:165-180 329

Streptococcal
infection

weeks - 6
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GMNPE _ Evolucgao

Favoravel com completa resolucao em >95% casos:

» Edema - em 5-10 dias

» TA - 2-3 semanas (até ..6S)

» Proteinuria - 2-3 M --- proteinuria ortostatica 1-2 anos

» Hematuria macroscépica — 1-3 semanas (pode exacerbar com exercicio fisico)
» Hematuria microscépica - 1 A ( mas 1-3 A)

» ... Se hematuria e proteindria >1A considerar d. renal crdénica

http://emedicine.medscape.com/article/980685 Updated: Feb 26, 2014 330
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Biopsia renal

Indicacoes
Clinica atipica/ sem documentacao de infecao estreptocdcica recente

» Sindrome nefrético >7 dias

» IRA > 7 dias

» Hipocomplementémia ou proteindria persistente > 8 semanas (?)
» Hematuria microscépica > 18M

Pediatr Nephrol 2011, 26:165-180 331



GMNPE _ Histologia

“Humps”, depdsitos extramembranosos

IF — depdsitos de C3 em “céu estrelado”
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. Sindrome nefritico

Microscopia eletrdnica

ME - Depdsitos em semi-lua (“humps”) extramembranosos

333



| Sndmeneriie e W <O

Tratamento

» Antibidtico (c/ ou s/ infecao)
» AB preventivo - contactos domésticos

» Repouso (dificil...)

» Restricdo salina, hidrica, K

» Diuréticos de ansa ---- thas

» Nifedipina, perfusao de nitroprussiato; Ms
» Resina trocadora de K

» 02 , diuréticos (edema pulmao) ...

» Didlise se urémia progressiva, hiperkaliémia, congestao circulatéria

» GMN rapidamente progressiva — metilPDN/imunossupressores
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Sindrome nefritico

GMN pos-infeciosa _HP
treptocédcica (TASO, AD-

Satide Infantil, 2012, 34:17-21 335



' Sindrome nefritico

GMN pos-infeciosa _HP

N=42

Hospitalizacao - 60%
(mediana de 8 dias)

Satide Infantil, 2012, 34:17-21 336
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GMN pos-infeciosa _HP
» Encefalopatia hipertensiva - 1

» Didlise peritoneal - 2
» Necessidade bidpsia renal - 4 (GMN crescéntica 3/proliferativa endocapilar 1)

Tempo médio de seguimento 1.8A:
» Normalizacdo do sedimento urinario - 98% (1 proteinuria prolongada)
» Normalizacdo de C3 e TA - 100%

N=42

Satide Infantil, 2012, 34:17-21 337



Sindrome nefritico

GMNA poés-estreptococica

Table 3 Effect of the type of haematuria, proteinuria, C3 level and C-reactive protein on the severity of the clinical presentation®

Variables Severe forms Non severe forms p

Number of cases 1 kL)

Macroscopic haematuria M1 2539 0.7
Proteinuria/creatininunia, g/g (mean £8D) 34427 (711 available values) 5445 (25/39 available values) (.66
CRP (mg/l) 74.5£82.7 (5/11 available values) 00=54 (32/39 available values) (.86

Pediatr Nephrol 2010, 25:275-80 338
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GMN pos-infeciosa _HP

Correlagao do valor de C3 com a gravidade clinica

HTA

Oligoandria

Proteinuria nefrotica

Diminuicao TFG

Bidpsia renal

Corticoterapia/ciclofosfamida

Dialise peritoneal

Satide Infantil, 2012, 34:17-21

média
N (29) 0,3864
S (13) 0,2393
N (30) 0,3965
S(12)  0,2018
N (22) 0,3174
S (20) 0,3667
N (29) 0,3893
S (13) 0,2329
N (38) 0,3462
S (4) 0,2900
N (37) 0,3511
S (5) 0,2652
N (40) 0,3514
S (2) 0,1300

valor p

p=0,036 (*)

p=0,017 (*)

p=0,345 (*)

p=0,066 (*)

p=0,684 (*)

p=0,002 (*)

p<0,001(**)

N=42
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GMNPE _ Prognéstico

» Fase aguda: excelente
p» Morte muito rara (hiperkaliémia, edema pulmao...)

» Estudos de follow-up longos (10-20A)
» Alteragdes urindrias (proteinuria, hematuria) ~5- 20%
p IRC <1%

9 Controle 2, 5 e 10 A: TA, sedimento urinario e creatinina

J Am Soc Nephrol. (2008), 19:1855-6
Med J Austral (2001), 174:492-494
http://emedicine.medscape.com/article/980685 Updated: Feb26, 2014 340
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Nefropatia IgA

12 descricao em 1968 (Berger)

Depdsitos granulares de IgA mesangiais (<IgM e C3)
Glomerulonefrite primaria + frequente no mundo

Follow-up a longo prazo: evolugao para IRC em 20-50% (adultos)
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Epidemiologia
» GMN do adulto —pico 20-30 anos

p ... mas 10% < 15anos

» Prevaléncia < 15 anos - 18-20% das GMN idiopaticas
(Japdo: prevaléncia 30% /incidéncia 4.5 casos/ano/100.000 criangas)

» Idade média de diagndstico 10 A

»Rara < 3 A

» Sexo masculino: 65%

» Mais frequente nos caucasianos
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Formas de apresentagao

» Hematuria macroscépica recidivante - 60-80%
» Simultanea ou 2-3 dias apods infecao das vias respiratérias ou GEA
» Lombalgias, astenia, febricula, disuria
» Sem oliguria, edemas, HTA ou IRA
» Recuperagao numa semana
p ...Hematuria microscdpica persistente

» Alteracdes urinarias assintomaticas (hemat, prot) - 26%

» Sindrome nefritico agudo - 12% (~ GN pds infeciosa)
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Formas de apresentagao

» Sindrome nefrético -10%

» IRA / GN rapidamente progressiva -1,7%

» Necrose tubular - com cilindros hematicos intratubulares / glomérulos
pouco alterados - efeito téxico da Hb e outras proteinas do Gv para os tubulos?

» GMN rapidamente progressiva — crescentes em >50%
dos glomérulos/ IRA progressiva

» IRC - < 1% (esclerose renal)

344
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Parpura de Henoch-Schonlein

» Vasculite sistémica com depdsitos de IgA nos pequenos vasos
» PUrpura + artralgias + dor abdominal

p Afeta o rim em 30% das criancas/ 60% nos adultos

» <2 A - Edema hemorragico do lactente

» > 20 A - PHS do adulto
Nefropatia de IgA H PuUrpura de Henoch-Schonlein
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Nefrite da PHS

Table 2 Occurrence of Henoch—Schonlein purpura nephritis by age

at onset

Age group (years) All Nephritis No nephritis
0-3 19 5(26%) W 14 (74%)
3-6 88 32 (36%) 56 (64%)
6-10 70 34 (49%) 36 (51%)
10-16 46 31 (67%) 15 (33%)
All 223 102 (46%) 121 (54%)

Arch Dis Child 2010, 95: 877-882 347



| Sndmeneriie e W <O

Nefrite da PHS

Finlindia » A pesquisa de envolvimento renal deve
Design A prospective study of 223 paediatric patients prolongar-se pelo menos ate 6 meses
to examine renal manifestations of Henoch—Schinlein ) o o
purpura (HSP). The patient's condition was monitored p Se nefrite mesmo ligeira ou recidiva
with five oulpatient visits to the research centre and de PSH, 6 meses ndo ¢é suficiente
urine dipstick testing atl home.

» A profilaxia com PDN nao altera

a altura em que surge a nefrite
What is already known on this topic

» Henoch=Schinlein purpura nephritis (HSN)
occurs mostly in the early course of Henoch-
Schonlein purpura.

» Inmost cases HSN is mild and self-limiting.

» Corticosteroid treatment does not prevent the
occurrence of HSN.

Arch Dis Child 2010, 95: 877-882 348
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Patogenia

» Linfécitos e plasmocitos da submucosa
(ap respiratoério/digestivo)

» Polimérica

» Predominio de IgA2

» Unido dos mondmeros por cadeia J

» Linfdcitos e plasmdcitos da medula e baco
» IgA1 (90%)
» Monomérica

» Sem cadeias J]

Arch Dis Child 2010, 95: 877-882 349
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Patogenia

» Desconhecida

» Surge habitualmente apds episddio de infecao respiratdria alta- bactérias (... Estafilococo
aureus), virus (parainfluenza, adeno, CMV, EBV)? Ags alimentares (proteinas de LV, gluten)?

» Factores genéticos?

IgA andmala (defeito de glicosilacdo) —> induz formagéo de auto-Acs

—> ICCs

V

Deposicao no mesangio —proliferagao celular, mediadores inflamatorios, complemento...
...fibrose e esclerose renal

http://emedicine.medscape.com/article/981516 Updated Feb 27;2014
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Patogenia

Inhented Deftectin “Second HIt"
E Cells Producing IgA1 Viral Infection? Genetic Factor? Somatic Mutation?

Increased Production of Gal-deficient lgA1

Froduction of Anti-Glycan Antibodies

Immune complex formation

Glomerular deposition

Inflammation, sclerosis

Hematuria, Proteinuria, Renal Fallure
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Exames complementares

» Hematuria glomerular, cilindros hematicos
» Proteinuria variavel

» IgA elevada - 15%

» ICC circulantes com IgG ou IgM

» C3 e C4 normais // (podem detetar-se fragmentos
de C3 ---ativacao da via alterna)

» Fator reumatdide anti IgA, ANCA - raros

» ECO - rins hiperecogénicos (rins atréficos/ cronicidade)
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Anatomia Patoldégica

» Lesdao mais frequente: GMN proliferativa mesangial

hiperecelularidade mesangial + aumento da matriz mesangial

Mas...
» Variavel - lesdes minimas —-> proliferacao endocapilar/extracapilar generalizada
» IF — depdsitos granulares de IgA mesangiais

» Fase aguda da PHS - depdsitos de IgA nas paredes vasculares da pele
com purpura e sem lesoes
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Sindrome nefritico

Lo e - . . el el o 1. , -_ e
Cilindros hematicos intratubulares; proliferacao celular mesangial com lobulacao
e aumento da matriz mesangial; sinéquias a capsula de Bowman
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Nefrite da PHS _ HP

» Intervalo entre o inicio da PHS e nefrite até 2 M
(média 16 dias)

» Aumento da IgA sérica em 31%
» Diminuigao transitdoria de C3 e C4 - 6.9% / C3 -3.4%
» Biopsia renal 6 (17%)

» Didlise - 0

HP (2010); N=35 355
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Tratamento

Table 2 Evidence<based treatment of modemtely severe pedatne Henoch=Schanlen purpum nephnitis

Smdy ID  Stady design Subjects  Indications Treatment {duration)  Follow-up Outcome Evidence/comment
[Reference] (m) (range)
Rostoker  Open 3T Moderate PU, GFR > IVIG one » month - Decreased of PU | VIS/ack of C
1995 [23]  prospective, 70 mUmin/1,73 m®, (3 months), IMIG and Al paticnis makes it
CAC BCNCS modemic AS, low twice = month ~difficult o interpret]
(S, hisology grade (9 months) results
I=1M
Sanai Casc serics ST, 6C PU, HU, biopsy Ton slbecomy 1 year VS improved m | Failed st [V-S/
1996 [2%] proven nephritis Tva 3% innoT | sample siee & not
large enough
Dixit Cascseries 5T PU, biopsy proven  Fish oil and ACEl 49 weeks Reduction of PU | VI-SAack of C
2004 [24] nephntis (scleross, (21-83 weeks) and BP. stable patienis makes il
mesangial SCr and GFR difficult 1o interpret|
proliferaton, mild results
hypercellulanty)
Inoue Retospective 16T  PU, HU, NS, Tonsilieciomy 4.9+06 years  Reversal of VeSilack of C
2007 [26]  study histology grade combined with (2.2-93 years) nephntis paticnts makes it
- steroid, CYCP difficult 1o
(2 paticnts) results I

ACEL Angiotensin convening enzyme mhibitor: Al acuity index; BP, blood pressure; CYCP, cyclophosphamide; GFR, glomemlar filimion me:
IMIG, intramuscular gammag kobuling IVIG, intravenous gammaglobubing NS, nephrotic syndrome; SCr, serum créatinine

Pediatr Nephrol 2009, 24: 1901-1911 356
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Nefrite da PHS _ HP

Diminuicdo da exposicdo a antigénios
» Antibioterapia nas infegdes intercorrentes
» Amigdalectomia (?)

» Dieta sem gluten/ pobre em antigénios (?)

Blogueio do sistema renina angiotensina
» IECAS
» ARA II

Manipulacdao da resposta imune e inflamacao glomerular
» Corticdides

» Imunossupressores (aza, micofenolato, ciclofosfamida...)
» Ac gordos polinsaturados

» Heparina, warfarina

p Plasmaferese

» Dipiridamol

» Vitamina E
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Evolucao
» A nefropatia de IgA / nefrite da PHS nao sao benignas
» Remissao das anomalias urinarias < 10%
» Evolucao lenta para IRC - 20-30% ao fim de 20-25 anos
» Informar a familia da possivel cronicidade
» Avaliagdes periddicas

» Tratamento nas fases precoces - prevenir/limitar lesGes crdnicas...

Tohoku J Exp Med, 2011, 224: 243-250 358



Sindrome nefritico

Diagnostico diferencial

Henoch-Schénlein IgA ANCA-positive
APSGN purpura nephropathy MPGN SLE vasculitis
h['iﬁn a}gc 5-15 4-14 10-20 8-20 15-20 12-20
years
Antecedent  Yes 35% Concurrent  Common Rare Flu-like prodrome
infection common common
Gross J30% 20% 50-80% 20-50% <10% 30%
haematuria
Nephrotic 5% 5-10% <10% 30-50%  0-50%**  <10%
syndrome*
Serum C3 Low Normal Normal Low Low Normal
Serum C4 Normal***  Normal Normal Normallow Low Normal
Diagnostic ASOT; No No No ANA,anti-  ANCA
serology streptozyme dsDNA
Exltrarma] Rare Yes Rare Rare Common Common

disease
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Diagnostico diferencial

The child with acute nephritic syndrome

Serum G3
I ]
Momal Low
* ' + lLﬂW 54 7
feiniNs sone Multisystem ¥ v
L disease No Yes
* IgA nephropathy ¢ \ / ¥
« Anti-GBM nephritis : IS"”[ ""l “"E""“”‘l' ”
* Hepatitis B and G
¢ HIV
Y * Post-infactious non-APSGN

+ Wegener's granulomatosis
* Goodpasture syndrome
* Henoch-Schinleln purpura nephritis
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IRA no sindrome nefritico

Diminuicao subita do filtrado glomerular com:
- Retencdo azotada (ureia, creatinina)

- Incapacidade para manter homeostase hidroeletrolitica e equilibrio acido-base
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IRA no sindrome nefritico

Fisiopatologia
» Necrose tubular - efeito toxico da Hb e outras proteinas do GV
p Cilindros hematicos intratubulares (obstrugao)
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IRA no sindrome nefritico

» Glomerulonefrite crescéntica

Glomérulo parcialmente esclerosado;
infiltrado mononuclear periglomerular

Crescente fibro-epitelial
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Causas de GMN crescéntica

Causes ol crescentic glomerulonephritis (GN) in children (%6)

SPNSG( ) Srivastava,etal( ) Niaudet, levy( ) Jardim, et al. (19) Dawan [ ),

(N = 50) (N = 43) (N = 41) (N = 30) et al. (N = 22)
Immune complex disease
Unspecified, others 26 - 4.8 - 18.2
Systemic lupus 18 2.3 24 23 9.1
erythematosus |
Postintectious GN 12 255 12.1 f 6.6 318
Henoch-Schonlein purpura, 14 6.9 34.1 ! 30 13.6
IgA nephropathy
Membranoproliferative GN 4 = 219 ! 233 13.6
Vasculitis 6 - 7.3 | 16.6 4,5
Idiopathic erescentic GN 14 60.4 7.3 ! 13.3
Anti-glomerular basement 6 2.3 7.3 ! 6.6 9.1
disease |
Others - 2.3 24 | =

SPNSG Southwest Pediatric Nephrology Study Group

Avner ED, Ed. Pediatric Nephrology. 6th Ed. Springer-Verlag Heidelberg; 2009:743-756 364
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IRA

» Tratamento

p Correcdo da causa desencadeante
- Indicacgao para corticéides/ metilPDN
- Outros imunossupressores

- ... Plasmaferese...
» Correcao das anomalias metabdlicas e hidroeletroliticas

» Terapéutica substitutiva renal
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IRA

1. Reverter oliguria (mais facil manejar IRA nao oligurica)

» Diuréticos — Furosemido: bolus (1-5mg/kg)/ perfusao (0.1-5mg/kg/H)
- Bloqueio do transportador Na-K-2CL na ansa ascendente de Henle
- Reduz consumo de O2/dano celular

- Reduz a reabsorcdo tubular, melhora o fluxo urindrio e previne obstrucao tubular

366



| Sndmeneriie e W <O

IRA

2. Equilibrio hidro-eletrolitico

p Balanco de entradas e perdas

Perdas insensiveis (300ml/m2/dia) + diurese + perdas extra-renais

» Na GMN essencial restricao de sal e agua

» Hiperkaliémia (bicarbonato de sédio, glicose, insulina, salbutamol, resina trocadora de K)

3. Equilibrio acido-base
» Aporte de bicarbonato (mEq)/ 24 horas = (BE x0.3x peso)
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IRA

4. Nutrigao
Suporte nutricional adequado
Restricdo proteica, fésforo e potassio

5. Controle de TA
p Furosemido, Nifedipina, beta-bloqueante /Evitar IECA
» Crise hipertensiva - labetalol ou nitroprussiato de sdédio em perfusao

6. Ajustar dose de farmacos ao grau de IR/ evitar os nefrotdxicos
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IRA

7. Tratamento substitutivo renal
Indicagoes

» Edema agudo pulmao

» Insuficiéncia cardiaca congestiva

p HTA refractéria

p Hiperkaliémia

p Hiperfosfatémia

» Acidose metabdlica

» Urémia elevada com depressao do SNC
> ..
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Em resumo...
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CRIANCA DE RISCO II

Beatriz Vale

] ]
2° CURSO DE FORMAGAQ BN o vesmancio CHUC
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Definicao — Maus tratos (MT)

Todas as formas de maus-tratos fisicos e emocionais, abuso sexual,
negligéncia e exploracao que resulte em dano real ou potencial para
a saude, desenvolvimento ou dignidade da crianga no contexto

de uma relagao de responsabilidade, confianca ou poder.

OMS

Qualquer acao ou omissao nao acidental, perpetrada pelos pais,
cuidadores ou outrem, que ameace a seguranca, dignidade
e desenvolvimento biopsicossocial e afectivo da vitima.

DGS

Qualquer ato ou omissao de um dos pais ou cuidador, que resulta
em dano, dano potencial ou risco de dano a uma crianga.
Dano nao precisa ser intencional.

CDC
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Perspectiva historica

» Mau trato infantil ndo € um fendmeno novo, mas sé no século XIX passou
a ser tratado como problema social e no século XX pela comunidade cientifica.

» “A justica de um mestre ou de um pai € uma coisa diferente da de um cidadao,
porque um filho ou um escravo é propriedade, e ndo pode haver injustica para
com o seu préprio patriménio.”

Aristoteles
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Perspectiva historica

» 1874: Mary Ellen Wilson, 8A
» Primeiro capitulo dos direitos da crianga

CASE #1:
THE MARY ELLEN
WILSON FILES

- 19 movimento de intervencao do estado na protecao dos direitos das criancgas
» Sociedade para a Prevencao da Crueldade Contra os Animais:

- foram evocados os direitos dos animais para defesa da crianca.
» Fundada a Sociedade para a Prevencao da Crueldade contra Criangas.
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Perspectiva historica

» 1960 - Henry Kempe
» Segundo movimento de protecgao das criangas.
» Primeira descricao da sindrome da crianga batida como diagndstico médico.
p Denuncia médica de todos os casos de maus tratos.
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Maus tratos e cultura

» A interpretacao do que é mau trato pode ser influenciada pela cultura
(valores, normas e atitudes compartilhados por um grupo especifico de individuos).

» Habitualmente, a identificagao de maus trato baseia-se nas intencodes
e acOes do cuidador, em vez das consequéncias.

» Protegdo da justificagao transcultural dos maus tratos.

Convengao das Nagoes Unidas dos Direitos da Crianga (1989):

- Os direitos humanos universais transcendem as diferengas culturais, religiosas,
historicas e econdmicas.

- Rejeita o relativismo cultural.

- Estabelece um padrdo minimo de protecdo e respeito
a que todas as criancas tém direito.
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Tipos de maus tratos
» Negligéncia (++)
» Mau trato fisico (+)
» Abuso sexual
» Mau trato psicoldgico

» Associagao de mais que 1 tipo de MT (++)
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Tipologia dos Maus tratos

» Casos sinalizados - 2012
- resultados semelhantes em 2013

W Portugal
24%, . ARS Centro
9%
Megliggncia Mau trato fisioo Abuso sexual  Mau trato psicoldghoo Qutras

Fonte: Suportes Avaliogdo, ARS Centro e Relatério DGS
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Epidemiologia MT
» Causa importante de morbilidade e mortalidade na infancia.

» Afecta todas as classes socio-econdmicas
(rendimento familiar associado a taxas de incidéncia).

» Recorréncia dos maus tratos «<— Gravidade crescente

» Ciclo geracional
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Epidemiologia MT

» Agressor — geralmente alguém que cuida da criancga:
» Progenitor (++: mae)
» Amas
» Companheiros das maes

» Sexo feminino: + frequentes
p Sexo masculino: mais violentos

» Abuso sexual: geralmente familiares do sexo
masculino, pessoas conhecidas ou da confianca da crianca e da familia

380



| Crnedereen o W <>

Conceito risco e perigo
» Crianca/jovem em risco, situagao que apresente factores de risco que podem

comprometer a satisfacao das necessidades basicas de saude, higiene, alimen-
tacao, afecto, proteccao e seguranca.

» Crianca/jovem em perigo situacao que envolva ameacga para a seguranga, saude,
formacao, educacao e/ou desenvolvimento da crianga/jovem, conforme tipificado
em diploma legal.

» Intervir no risco —> Prevenir o perigo
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Factores de risco

» Agressores
» Crianca

p Situacdo de crise

—> Tolerancia cultural
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CRIANCA

Filho ndo desejado

Prematuridade

Baixo peso

Gemelaridade

Separacao da mae no periodo neonatal
Doenca cronica

Perturbagao desenvolvimento
Problemas comportamentais

Viver em lar ou instituicao

Idade <3 anos

Relagdo ndo bioldgica com o cuidador

AGRESSORES

Vitimas de MT na infancia
Idade jovem

Antecedentes criminais

Maior vulnerabilidade ao stress

Expectativas inadequadas
em relacdo a crianca

Auséncia de suporte s
ociofamiliar/isolamento social

Doenca psiquiatrica
Consumos

Pobreza

SITUACAO DE CRISE

Ruptura e reconstituicdes familiares
Morte de um familiar

Doenga subita grave

Desemprego

Violéncia doméstica
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Historia clinica
» Colheita da histéria separadamente (palavras usadas)

» Sintomas e progressao clinica

p Historia detalhada do mecanismo da lesdo:
p onde, quem, como, quando...

» AP:

p Pré e peri-natal: gravidez desejada/ndo desejada, planeada/nao planeada,
vigilancia da gravidez, complicagdes pds-natais, depressao pos-parto

» Desenvolvimento
» Crescimento: ma progressao ponderal

» Traumatismos, intoxicacOes, acidentes, hospitalizagcdes, doencas congénitas/cronicas
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Historia clinica

» AF:

» doencgas hemorragicas, dsseas, metabdlicas ou genéticas. Consumo de substancias
» Avaliacao Social
» Padroes familiares de disciplina
» Comportamento da crianca
» Histéria de MT a irmaos ou aos pais

» Dificuldades expressas pelos pais:
p comportamento, saude, desenvolvimento
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Historia clinica - Sinais de Alarme

» Atraso na procura de cuidados de saude.
» Vaga, falta de detalhes, contraditoria ou desconhecida.

» Inconsisténcia - mecanismo de lesao incompativel com a gravidade
da lesao ou com desenvolvimento da crianga.

» Histdria de queda/responsabilizacao de irmao.

» Demonstram pouca preocupagcao com o bem-estar da crianga,
agressividade/hostis com profissionais de saude.
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Exame Objectivo

» Somatometria

» Estado nutricional

» Aparéncia geral e comportamento: pele, cabelo, unhas, roupa
» Sinais de negligéncia, abuso sexual, disturbios emocionais

» Desenvolvimento - linguagem, competéncias sociais

» Comportamento

» Documentagao das lesdes
» Natureza provavel da lesdo e idade da lesdo
» Local
» Forma
» Dimensodes
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Negligéncia

Definicao: incapacidade de proporcionar a crianga ou ao jovem a satisfacao de

necessidades basicas de higiene, alimentacdo, afecto, educagao e salde,
indispensaveis para o crescimento e desenvolvimento adequados.
DGS

» Activa: intencdo de causar dano a crianga

» Passiva: incompeténcia dos pais em assegurar necessidades da crianga

» Tipologia de mau trato mais frequente (60%)

» Principal causa de mortalidade nos maus tratos

» Fisica: alimentacdo, vestuario, habitacao, higiene, proteccao ou supervisao
» Emocional: amor, seguranca, afecto, suporte emocional

» Educacional: inscricdo escolar, auséncia de supervisao de assiduidade escolar,
incapacidade de responder as necessidades educacionais essenciais

» Médica: atraso ou recusa de procura de cuidados de salude
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Mau trato fisico

Definicao: qualquer accao nao acidental, isolada ou repetida, infligida por pais,
cuidadores ou outros com responsabilidade face a crianca ou jovem,

a qual provoque (ou possa vir a provocar) dano fisico.
DGS

» Trauma nos SU em criangas com idade < 3 anos: 10% sao nao acidentais.

» Criancas vitimas de maus tratos que regressam a casa:
» 50% sdo novamente vitimas de maus tratos
p Destes, 20% morrem
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Mau trato fisico

» Lesoes:
» Equimoses: 50-92% das criangas vitimas de MT
» Queimaduras: 10-25%

» Fracturas: 9-55%:
- 22 forma de apresentagao mais comum de MT fisicos
- # antes do ano de idade : 45-56% estdo associadas a MT
- # fémur antes do ano de idade: 60-65% estdo associadas a MT
-#<3A: 43% associadas a MT

Kocher MS, Kasser JR.Ortophaedics aspects of child abuse. J Am Acad Orthop Surg.2000;8:10-20 390
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LesOes cutaneas — Sinais de alarme

» Idade: criangcas em idade pré-marcha

» Localizacao:

¥ Face, pavilhOes auriculares, pescoco, nadegas, perineo e genitais,
coxas e regido posterior dos membros inferiores

» Padrao:

p Maos (palma, dedos, beliscdes), mordeduras ou marcas de instrumentos
» Cor: lesdes em varios estadios de evolugao

» Mecanismo explicado inconsistente com extensao das lesdes
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LesOes cutaneas

» Queimaduras:
» 10% to 25% das queimaduras em idade pediatrica sdao causadas por MT
€ a maioria ocorre em criangas com idade <3 anos
(Herendeen, 2002, Mayer and Burns, 2000)

Acidentais Nao-acidentais

Irregulares Bem definidas, profundas
Historia compativel com lesao Historia ndao compativel

Sem lesOes associadas Outras lesdes associadas
Assimétricas Simétricas - lesdes em luva/meia

< probabilidade de gravidade > probabilidade de gravidade
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LesOes esqueléticas- Sinais de alarme

» Idade: qualquer fractura numa crianca sem marcha (<1A)
p # nos MT: <1A: 50-69%; <3A: 78-85%
» Criangas <1A com #: 45-56% sao MT; <3A: 43% sao MT

» Localizagao e tipo:
p» Costelas; ossos longos (umero>fémur>tibia>radio) - metafisarias,
espirais/obliquas; escapular; processos espinhosos; esternais

» Fracturas femorais, estao associadas a MT: 60-65% das criangas com idade <1 ano

» Multiplas fracturas em diferentes estadios de evolugao
(MT - 50%; <1A: 70%)
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Fractura compressac
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Traumatismo craniano

» Principal causa de mortalidade nos MT
» Criancas <2A (++: <6M)

» S.crianca abanada pode existir em criancas até os 5A
» Suspeitar de causa nao acidental em criangas <2A com: hemorragia
subdural/subaracnoideia, hemorragia retiniana, com sinais minimos
ou ausentes de traumatismo craniofacial externo e histéria inconsistente
com a gravidade da lesao.
» Hemorragia retiniana: em 75-90% dos casos; é virtualmente diagndstica
de S. crianca abanada
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ORIENTACAO: Avaliacdao imagioldgica
» Rastreio esquelético para avaliar a presenca de outras fracturas.

» Multiplas imagens em vez de radiografia Unica do esqueleto total — criangas < 5A.
Idade <2A: sempre, 2-5A: caso a caso consoante indicadores clinicos.

Bragos
Antebracos
M3os Bilateral (AP)
Coxas

Pernas

Pés

Esqueleto axial e tronco

AP e lateral
Cranio

American Academy of Pediatrics Section on Radiology: Diagnostic imaging of child abuse. 397
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Abuso Sexual

Definicao: envolvimento de uma crianga ou adolescente em actividades
cuja finalidade visa a satisfagao sexual de um adulto ou outra pessoa mais velha.

DGS

» Mundialmente, 20% das mulheres e 8% dos homens. (OMS, 2010)
» Contacto fisico
» Exibicionismo
» Fotografias ou filmes pornograficos

» <10% das criangas vitimas de abuso sexual apresentam
alteragdes ao exame objectivo
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Abuso Sexual - Clinica

» Indicadores Fisicos:
p LesOes genitais ou anais
» Doencas sexualmente transmissiveis
p Alteragdes nos padroes de alimentagao e/ou sono
p Queixas somaticas

Chdo dos meninos. Abuso sexual — Conhecer para Intervir 399
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Abuso Sexual - Clinica

» Indicadores comportamentais:

p Externalizacdao: comportamento agressivo, diminuicao rendimento escolar, dificuldades
de atencao, fugas repetidas, consumo de alcool ou drogas...

p» Internalizacao: ansiedade, medos, depressao, isolamento, procura de afecto
e aprovacao, comportamentos regressivos, auto-mutilacao, ideagao suicida,
tentativas de suicidio, ...

p Sexualidade: masturbacao compulsiva, expressao sexualizada de afecto, linguagem
sexual precoce, comportamento sexual inadequado para a idade, promiscuidade sexual,
prostituicao, medo ou vergonha quanto ao toque ou nudez, ...

Chdo dos meninos. Abuso sexual — Conhecer para Intervir 400
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Mau trato psicologico

Definicao: privacao de um ambiente de seguranca e de bem-estar afectivo
indispensavel ao crescimento, desenvolvimento e comportamento equilibrados
da crianca/jovem.

DGS

P MT psicoldgico vai afectar as fungdes cognitivas que se estao a desenvolver na idade do MT.

» Rejeicao, isolamento, indisponibilidade psicoldgica, expectativas ou exigéncias inadequadas
relativamente a criancga.

» Hostilizacao verbal, Depreciacao, Ameacas, Humilhacdes frequentes.

» Padroes de comportamento da crianga/jovem:

Isolamento social, ira, agressao, perturbagcao do comportamento alimentar,
ma progressao ponderal, atraso do desenvolvimento, perturbagdes emocionais
(depressao, ansiedade,fuga de casa...)
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Intervencao
» Equipa multidiscipilar
» Conduta nao punitiva

» Objectivos:
» Prevenir o perigo
» Estabilizagao/tratamento
p Proteger a crianca (hospitalizagao, familiar de confianga, instituicao)

p Evitar recorréncia (regresso a casa sem orientacao adequada:
risco de recorréncia 9 risco de morte)
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Principios Orientadores

CRIANCA/JOVEM FAMILIA/CUIDADOR

p» Interesse superior da crianga/jovem » Assegurar um tratamento digno

) ) a todos os elementos
p Privacidade

N o _ » Salvaguardar a confidencialidade e privacidade
» Intervencao em tempo util e proporcional

: . o » Evitar emitir juizos de valor, culpabilizar
- TNIERVEEED Ml ou envergonhar os seus membros

b Rarticipacdo e responsabilidade » Escuta ativa, dar suporte, valorizar as capacidades

» Subsidiariedade na intervencao € competencias

INTERVIR COM AS FAMILIAS E RESPONSABILIZAR
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Intervencao

» Sinalizar ao N(H)ACJR

» Qualquer entidade ou profissional dum servico de saude pode, e deve,
tomar as medidas adequadas para assegurar a proteccao imediata
da crianca/jovem em situacao de perigo, devendo solicitar a intervencao
do Tribunal ou das entidades policiais.

Direccao-Geral da Satide
Maus tratos em Criancas e Jovens — Guia Pratico de Abordagem, Diagnéstico e Intervencao 404
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Intervencao

» Cadeia de decisdes apds detecao de situacao de MT

Avaliacdo do grau de gravidade Classificacao Sinalizacao intervencao
e de perigoridade da situacdao actual psicossocial e juridica
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Niveis de intervencao

» Cadeia de decisdes apds detecao de situacao de MT

Aplicar coercivamente as medidas
de promocao e protecao

39 nivel

29 nivel

Partilhada e Transversal

Identificacao e intervencao precoce 19 nivel

nas situacdes de risco e perigo
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Prognostico

» Uma crianca maltratada sofre risco de morte, de lesdOes cerebrais e sequelas
graves, sobretudo no primeiro ano de vida, se nao for diagnosticada
e nao se providenciarem as medidas adequadas a sua proteccao.

» Casos fatais:
p <3A (++)
p Causas mais frequentes: tce pequenos lactentes>lesodes
abdominais>asfixia e sufocacao

Direccao-Geral da Satide
Maus tratos em Criancas e Jovens — Guia Pratico de Abordagem, Diagnéstico e Intervencao 407
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Sequelas

» Fisicas/Psicoldgicas

» Imediatas/Tardias

p Imediatas: lesdes cutdneas, fracturas, trauma abdominal, lesdes cerebrais ou morte

p Tardias:
- Ma progressao ponderal, atraso linguagem, dificuldades escolares, alteracbes
do comportamento, diminuigdo da auto-estima, dificuldades relacionamento social,
baixas expectativas de vida, perturbacao de stress pds-traumatica, agressividade,
ansiedade, depressao, consumo de drogas/alcool

» Maus tratos infantis e exposicao a violéncia doméstica
9 perpetuacao de MT na idade adulta
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Conclusao

» Maus tratos infantis constituem uma causa importante de morbilidade
e mortalidade em idade pediatrica.
>

O reconhecimento ou a suspeita inicial de MT é o passo mais importante na protecgao
da crianca: risco de recorréncia de MT e morte.

Avaliacao por equipa multidisciplinar.

» Ndo ha lesdes patognomonicas de maus tratos.
» Reconhecer lesdes suspeitas

» Relacionar o mecanismo enunciado da lesao com a idade da crianga,
0 padrao e gravidade da lesdo.

» Avaliar factores psicossociais

Direccao-Geral da Satide

Maus tratos em Criancas e Jovens — Guia Pratico de Abordagem, Diagnéstico e Intervencao 409
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