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Editorial

Parece que foi ontem, mas jd Id vdo 70 anos: 70 anos de inovacdo, de pericia, de
rigor.

Foi em 1945 que, no Hospital CUF Infante Santo, nasceu a nossa Histéria. Uma
histéria de descoberta e inovacdo construida ao longo de décadas e diariamente
renovada. Foram 70 anos a tratar doentes, a escutar, observar e a ganhar uma
experiéncia Unica, que nos identifica e nos distingue.

Esta é, pois, uma efeméride que merece ser celebrada. Por isso mesmo, o livro de
70 anos - Exceléncia Clinica’, celebra 70 anos de boas prdticas, de exceléncia nos
cuidados ao doente, de conhecimento e de ensino da José de Mello Saude.

Este livro tinha de ser especial e apresenta-se com um formato inédito. A primeira
parte é composta por artigos clinicos da década de 40 e 50 do século XX, publi-
cados na revista Gazeta Médica, criada hd 70 anos pelos médicos do Hospital da
CUF, atual CUF Infante Santo Hospital. Alguns dos casos publicados sdo agora
comentados por médicos do grupo José de Mello Satde a luz dos conhecimentos
meédicos atuais.

Na segunda parte do livro - e para celebrar 70 anos de investimento em saber,
conhecimento, boas prdticas e inovacdo - selecionamos 70 casos clinicos recentes
de todas as unidades do grupo e de diferentes dreas de especialidade.

Como é do conhecimento académico, a redacdo e publicacdo de artigos é sempre
um desafio e um indicador de competéncia cientifica - e dai que tenhamos decidi-
do divulgar através deste livro 70 casos clinicos de relevancia, que testemunham
também o estado atual de diferenciacdo das vdrias unidades José de Mello Saude.

O artigo cientifico é a base para novas opinioes e para diferentes pontos de vis-
ta, mas contribui sobretudo para uma melhoria da prestacdo de cuidados de sau-
de, representando um registo permanente do trabalho clinico e cientifico realizado.

Sabemos bem que a publicacdo cientifica ¢ uma atividade central e crucial no exer-
cicio da Medicina, assim como um indicador de competéncia adquirida. A investi-
gacdo e a publicacdo complementam o ensino, a prdtica clinica e os cuidados ao
doente. E, como sempre, é no doente que continuamos a pensar, 70 anos depois.

Salvador de Mello
Presidente do Conselho
de Administracao

da José de Mello Saude




Prefacio

Comemorar 70 anos do Grupo José de Mello Saude? CUF?

Como Presidente do Conselho Médico da José de Mello Satide enche-me de or-
gulho e de responsabilidade. Percorremos um longo caminho desde que comecd-
mos por um hospital, a CUF Infante Santo. Hoje o Grupo José de Mello Satide é
composto por 14 unidades de satide. Com os médicos organizados em servicos,
cada servico com seus coordenadores respondendo a direcdo clinica e adminis-
tracdo, assumimos um compromisso absoluto com a exceléncia e competéncia
clinica e cientifica. Cabe ao Conselho Médico, formado pelos diretores clinicos
de todas as unidades, a funcdo de assegurar a transversalizacdo e o desenvolvi-
mento do conhecimento clinico assim como o fortalecimento do sistema de ges-
tdo da qualidade clinica e da seguranca do doente. Gosto muito da frase que me
diz diariamente que “a exceléncia ndo se decide por decreto”. Sermos reconhe-
cidos como “excelentes” por quem nos procura depende da solidez das decisoes
clinicas que praticarmos, da qualidade dos profissionais de saude que tivermos
e da capacidade de darmos continuidade as relacdées com os nossos doentes.

Apresentar o livro 70 anos - Exceléncia Clinica da José de Mello Satde é um pri-
vilégio. Com sete artigos cientificos antigos comentados a luz do conhecimento
atual e com 70 casos clinicos recentes oriundos de todas as nossas unidades,
divulgamos o caminho de exceléncia cientifica existente na cultura da José de
Mello Saude. Como Presidente do Conselho Médico cabe-me dar o testemunho
da grandiosidade desta estrutura de qualidade aqui refletida; serve de impulso
para o desafio do futuro, sempre na busca da exceléncia na assisténcia as pes-
s0as que passam pelas nossas Unidades desde hd 70 anos. Para o emocionante
desafio dos préximos 70 anos, precisamos de todos os que fazem parte da José
de Mello Saude: para continuar a trabalhar com elevada competéncia, oferecer
ideias e construir solucoes. Grande equipa da José de Mello Satde.

Piedade Sande Lemos
Presidente do Conselho Médico
da José de Mello Saude




Prefacio

Caros Colegas,

Hd 70 anos os médicos do Hospital CUF criaram uma Revista Médica preocu-
pados com a formacdo e a necessidade de um local de publicacdo e divulgacdo
cientifica de resultados.

O Conselho Cientifico reunia praticamente todos os grandes nomes da Medicina
e Cirurgia da época, tendo o seu prestigio chegado aos dias de hoje.

Num momento de celebracdo, passados 70 anos a CUF cresceu e a publica-
cdo deste livro revela o estado atual de diferenciacdo das vdrias unidades José
Mello Saude e o prentincio de renascimento da nova Revista - Gazeta Médica
Portuguesa.

Por ultimo ndo podemos deixar de agradecer a todos os que possibilitaram a
realizacdo deste livro - autores, editores e revisores, que muito fizeram para a
sua concretizacado.

Joao Paco

Coordenador do
Departamento de Formacao
Médica da Academia CUF
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EAITTA MEIHIDA
SHERTUSUERA

Yl 1 W™ 3w L8
-

Chele de sezpon, CARLOS M. A, SILYA
ORIGINATS HESFITAL Exconar DE LISDOA

ALGUNS ASPECTOS DA ANESTESIA INTRAVENOSA CONTINUA,
COM BARBITURICOS

APRESENTACAQ DE 150 CAR0S

CARLOS SILVA

Azaistente livre da Faculdade de Medicina da Lisboa

tu de longe as tentativas para obler anes-
V tesia geral utilizando a via ventsa, pois
pois j4 em 1665 ELsHorz tentou a injecgio de
solutos de Opio por essz via e em 1872 ORE, de
Lido, wean o hidmate de clom@l endovenose. Con-
tudo este processo de dmestesia 56 comegou a
tomar wm certe walto quando em 1595, FEDE-
mow, de Fetrpgrado, apresentow um relaténe de
530 camos de anestesia intravennsa com Hedonal
a @75 %, com oz melhorss resultados,

Em 1909, BURHHARPT eosaion a admnistra-
(3o intyavenoza de éter e cloroformio, sem
grande resultade e a apestesia endovencsa foi
praticarmente abandonada, 56 wvoltando a ter
uma certa aceitagio quandn, em g2y, Da-
AIEL ¢ BARDET uséram o sompifene por enta via,

Em 1gzg, Emmsuwekr comegou 2 usar, com
£xito, & avertina por vid intrEvenoia nim $0-
luto & 3 9 e ZarFas, nos E. U, ensaion o ami-
tal sodica.

Entre nds, ain 1932, CID DOS SANTOS ¢ Bal-
sEMAC publicaram um interessante trabatho em
gue apresentaram uma nova & melbor técnica
para a administracan da avertipa intravengsa.
Todavia este trabalho foi ripidamente ultrapas-
sado pelc apareciments de movas driogas, Nesse
mesteo ano, ta Alemacha, WeisE ¢ SCHARFEF

por

LOFES SOARES

2.t Accistepte da Feouldade de Medicing de Lisboa

comecaranl a empregar nz clinicz o Evipan e
cor isto abriram, oa verdade, a grande em da
anestesia endovenss.

Logo oo ang =seguinte, JaRsax & ABEL, de
Londres, apretentaram v grande e bem do-
cumentade trabalho sobre o Evipan.

Mas a droga gue ia fager entrar a ancstesia
endovenosa na prética corrente nic estave ainda
descaberta.

Foi ainda no ane de 16312 que VOLWILER &
TaBERN, na Aménca, sintebifarmm wm oovo bar-
bitirco para aneslesia endovennsa, agora um
tio-barbitdrneo, 2 que deram o nome de Pento-
tal sédico fetil-metil-butil de barhiturato de
shdial *.

Mas fol 56 em 1934 que LUNDY, anestecista
da Mayo Clinic, introduziu esta nova droga na
pratica ctinica. Embora desde logp se reconbe-
cesse que o Peatotal erm 0 melhor dos anestési-
cos intravenpsos até entin conhecides, o seu uso
ficou durante muito tempo praticamente limitado
# Mayo Clinie £ a alguns anestesistas ingleses,
sobretude JARMAN, que s& lormow um grands de-
fensor desta droga,

* O rPenipdal sodicow serd designadeo neste traba-
Iha por oPeototals, por abrevizgdo,

GAZETA MEDICA FORTUGUESA 31
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3 Segpda de-Angiiela

Podemos dizer que Ffoi durante a uwlHma
grande guerrz que ¢ Pentotal se tomou conbae-
cido e gerzlmente aceite como am aneslésico de
1.* qualidade. Wio admira que assim fvsse, visto
que tem quilidades que g impuseram, com faci-
lidade, cotno anestésico de guerra, Assim, é rela-
tivamente facil de mzRejar, o 8w empregd niao
exige aparelbagens complicadas & estd indicado
num prande ndmero de intervengdes,

Todawia nic queremos deixar de dizer que o
seil maier prrign estd numa das condigles que o
impuseram: a facilidade cora gue pade ser admi-
nistrade, Comg hasta ter uma seringa para po-
der fzgzer uma anestesta pelo Pentotal, muitos
médicos pensaram (e alguns ainda hoje o pen-
sam!] que tinhz aparecido um anestésico ideal,
a0 alcance de todas as mies. Ko enarme que
weor custado 3 vida a muitos doentes,

Logo no principio da goerra o5 amencanos
tiveram wima dolarosa experidéncia desta verdade
{andy do atague japonés a Pearl Harbour. o
Penlotal foi usado largamente nos grandes fen-
dos, queimades, chocados, etc., com resulfados
desastrozcs, O Pentotal matow tantos amencanos
que chegou i dizer-se tinha sido emais eficicntes
do que ag bombas japonesas, Lancado o alarme
reconhecsu-se que a culpa nioe tinha sido do Pen-
total, mas zsim de quem o tinha administrade. Na
realidade o5 médicos americancs de Pearl Har-
bour tinham empregado o Pentotal nos grandes
ferides, chocados, ete., Nas mesmas doses que em
individuos sios ¢ Sem [ET 5 DI8I0S MECESSATInG
para combater os acidentes de apneia (3o fre-
quentes nestes deentes: daqui os acidentes re-
gistados,

Viu-se desde logo que a admimistragio do
Pentatal, mais do que 2 propoz droga, tinha os
SEUS PEMgos B Que o sull usn deverta et limitadno
a guemn Hvesse conhecimentos técnicos e mmoeios
malerials de combaler o5 peidentes, que padem
resultar da spa administragdo.

Conta-nes KERy que. durante a invasia da
Franga, no Tospital de evacragdo cujss servigss
de anestesia estavam sob a sua direcgio, era n-
gorosamente protbide fazer anestesias com Pen-
toral desde gue ndo houvesse meios de fazer a
insuflagio palmonar com oxigénio, Nisto reside,

rgr GAZETAL MZDICA PORTUGLESA

A0 Trimesiee - 1540

na verdade, a seguranca duma anestesia com
Pentotal,

Podemos dizer que a grande majorta, se ndo
todos os acidentes fatais atnbuidas ao Pentotal,
quer o5 que enconlramos descritos na literatura
pstrangeira, quer aguelEs que #m cocomido eatre
nés e de que temos conhecimento, sio devidos a
slngopes respiratéras, por ssc que o Penlotal
deprime fortemente o centro respiratdnio & pode
levar & apreia com a maior faciidade.

A appefa apds sma injectio de Pentotal &
uma situagin que pode surgir em gualgeer mo-
mento e que =6 paA0 tem perigo se quem injecta o
Pentotal estd preparade para fazer a insuflacio
pulmenar com oxigénio, de outro mode fatal-
mente surgem acidentes irreparaveis. E hoje, que
st conhece perfeitamente o mecanisme destes aci-
dentes, =& os podemos atdbuir a dwas eausas:
negligéneie ou ipnorincia.

Sabe-se que. inicizlmente, 5 o centro pespira-
téewe & deprimide [(dai a apoeia), mantendo-se a
circulagio inalterivel. A apneia surge quandg
a droga atinge determinada concentragdo ma
sangue £ ££3sa Quando, depois de desintegrada, 2
sua concentragio baixa, Come 3 desintegragdo
da Ventatal e faz rhpidamente po organismo
[nic sb no figado como se jlgou dumtte muits
tempa. mas em todos os tecidos da economia) e,
portantn, a sua concentragio no sangue vaj bai-
xar nue curto espago de tempo, st s2 mantiver
artificialments uma boa hematnse, durante esse
intervalo, o atidente apneicd passara Sem gue
deixe a mais pequena coansequéncia e, em pouco
tempo, ¢ doeote retomard a sua respiragio auto.
rrdticda.

O que £ indicpenzdwvel £ assegurar a hema-
tose dumante 3 apneia e até que 2 concentragdo do
Pentotal mo sangus beixe a valores que pammi-
tam o retomar & Tespiragio automatica, Be se
congegulr fazer isto ¢ acidente ndo terd a menor
importancia.

Mas & necessdrio estar preparado para poder
fazer &, sobtetadn, saber fazer a insuflagdo pul-
maonar com oXigénie, Sem esta possibilidade a
anestesia com o Pentotal ¢ uma anestesia pen-
gosa. Pelo contriro, a existéncia de um simples
dispositive para fazer insuflagfo pulmonar com

VOLUME ff-do g
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oxigénio d4 4 anestesta pelo Pentotal uma gran-
de margem d¢ seguranca.

Hoje nephum anestesisia conscivnte das suas
responsabilidades faz uma anestesia com Pento-
tal sem ter wodes o meios necessarios para fazer
oxigenoterapia, Estamos ceros que se reduai-
riam rowite os acidentes caom o Pentotal se, nos
servipos citirgicos em que nio hi anestesistas,
03 cirurgides proibissemn Ogorosaments o g6
use, desde qué ndo houvesse oF meins precisos
para executar a insuflagao pulmonar com oxigé-
T,

Ao terminar estas breves palavras de intro-
dugfio nio queremos deixar de dizer que cada
vez gsta mals vineada no nosso espirits a cer-
teza de que o perige di anestesia cam o Penioial,
nic estd na droga mas na pessoa que a2 adminis-
tra. O perigo vem, assim, de quem injecta o Fen-
total sem ter wrn exacto conhecimento da sua
acgho, das suas indicagdes, dos seus acidentes ¢
do mado de combaté-los.

Ultitnaments alguns outros barbitirices fo-
ram infraduzides na elintca e varmos fazer refe-
réncia & dois deles — Narcoma! e Kemital —
porgue algumas das anestesiaz  apreseniadas
neste trabalho [orem feilas domn €stes anesté-
SIS

O Wareenat (V. 0 B} & am etid {metil-buo-
1j1] e barbiturato de sodio de composicdo gui-
mita, portanto, igual & do Pemtotal. Temo-lo
usade nas mesmas doses que o Fentotal & temos
observado quc as acqdes, indicagdes, acidentes,
etc., <ho idénlicos para as duas dragas.

O Kemital (ICI) & o ciclo-hexanil-alil-1ig bag-
hiturate de sédio. O estudo desta droga fol feita
em Oxford e, em Igqf, MacmiTosr e ScoTT

aprescotaram um relatdrio de 400 tasos chegando
4 conclusiio que, com doses equipatentes de Pen-
tatai & Kemita!, ze gbtinham os mesmos reswlta-
dos e que o5 suas indicagdes, contra-indicagdes,
arcBes sobre oz difcrentes drpdos e tecidos. ete.,
erafn HEnticas. (wanto & poténcia relativa das
duas substincias vepificamos gue o Pentotal &
verca de 50 9% mais poteme que o Kemital.

SRo eaias indicactes que temos seguido e que
aplicamos nos cases gue. neste trabalho, apre-
centamas anesiesiados cormn Hemitall

1.0 TRIMESTRE - rgsq

Baogho oF Anestesia I
TECHICA E .!LDMINIETRM;EO

Resumidamente indicamos as idenicas nor-
tnalmente usadas para 2 administragio do Pen-
total, nmas, hoje guase postas & margsn, outras,
porém, que continuam a ser de pratica corrente.

Topdos oz avtores sdo undnimes em indicar
coma concetibagbes dos seiLtos A copregar as
que vao de 2,5 3 § %, ndo tendo aconseihdveld
¢ uso de zolugfies de maior concentragio,
principalmente devidg aos acidentes de ordem
lecal que, por veics, motivavam, dos quais de-
wemos destacar, as Hebites e tromboflebites, e.
no tase de injecgles extravenosss, ag escarat &
asz peniflebites,

Oz solutos sao preparades com dgua bi-desti-
lada oy sore fisiolsgico nio sendo retomendivel
¢ yarg glicosado, devido a que, por vezes, se for-
mam precipitados ne agulha de pungdo, ac con-
tacto com o sangue,

A escolha das solugdes atrds citadas, & ditada
especiaimente peta idade e estadc gerat dos doen-
tes, sendo as mals Eracas, usadas para os jovens
g individues de idade avangada, ou nagueles cujo
eerado geral soia deficiente.

Alguns antores indicam coma limites de
idade para £ uso dos barhitinoos, os 10 € o8 70
anes. Ndo conrordamos com isto e, ma nossa
curts experiéncia, temos ido slém destes limi-
tes sem motivo para artependiments, tendo sen-
pre em vista o manejn cuidadose das drogas pré-
-anestésiczs B oanestdsicas ¢ 4 manmengdo de
uma adequada uxigenagio.

Tem o Pentotal side usado coms ancslésico
dnice, ou astociads.

e qualquer das maneeiras pode ser admi-
niztrado dos seguinies modos: em dose daica; em
deses fraccionadas e em daose continua,

Onando usado como anesiésicn OGnico, & em
dase Onica, o Fentotal estd, por assim dizer,
poate de parte. Flcam-nos portaplo as 1écnicas
das doses fraccionadas e em dose continua.

Entre mds, ji o cirurgias eerd hahitwadn a
gpetgd com este género de anestesia, mas, gquan-
do assim pio acoutice, & obtigacdo do aneste-
sista prevenir o operador gue a narcose obtida
com esle agente £, regra peral, superficial, sendo
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a profundidade da anestesia dada pela resposta
aa vstimule dotorese, wvisto que os sinais de que
notmalmente nos servimos para conhecer a
marcha anestésica s3n, com oz barbitdricos, me-
1105 $PEUIDS € SBM 4 nitidez com que aparcosm,
por exemplo, na anestesla pelo éter.

Queremos dizer pertanty, gque ¢ facte de
doente responder ao estimulo, nio impede o ci-
rurglia de continuar a intervengio. Assim, dos
sinais cardinais 2penas podemos contar com a
respiragio, tanto mais superficial, quanto mais
profunda & a anestesia, mas bastante varidwvel
de individoe para individon. Os sinals ocolares
tambdm aqui tdm um valor relative.

Mo processo das dases fraccicnadzs, apds
cateterizacdy da vela ezealhida, tends sempre em
vista nio interferir com o campe da eguipe ci-
rirgice, faz-sp a njeccio inicial ¢ depaiz do
deente estar adormecido pede-se ao cirurgiaso
gui: inice a intervengde, injeclando-se povas do-
ses 4 medida das necessidades, A seringa € man-
tida por qualguer dos medos habituais, isto &,
pela chamada 3.* mio de Magill, com adesiva,
com bracelete, elc,

L ainda vsando este mélods das dozes frae-
vivnadas que s administra o Pentotal associads
a woa perfusio, quer injectande no prapria tuboe,
quer wsando aparelhos especiais.

Vanos f¥m side oz aparelbos usades para
~elag asseeiacdes, sendo mais conhecidos os de
Jarsan, RUDDER, THOMaS, SERMaws e o de
WouwziaTa, o anesfesista argenting que esteve,
hi pouca, entre nos, todos eles de coneepedn
oads ou mengs idéntice, com ligeims modifica-
s,

Wa técnica de administracdo om dose conti-
nua, as salucdes sio bastaote mais diluidas e
chepa zo nosso coohecimento que também al.
guns anestesiastas, como MacinTosH e Paslk,
LoRDON, ROBERTS & SEILFER descravem apare-
los pspeciais para ests finglidade, guE até agora
rEn nas ot dado obter,

Resta.-nos Falar do Pentotal assgcizdo o ou-
tios anestésicas e & oulros métodos de anestesia,

AlEm do Pentotal starter, por demais conbe-
cido, comno indutar para outros anestésicos admi-
misttados por via inalaténa, {o éter ¢ a ciclopro-
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Fapa), temos a combinagds com o protdxido de
azoto e oxigénio, entre nds fuase proibitive, de-
vido a0 elevadeo custo dagquele pas.

Dueremos refenr também, as associagdes com
a anestessa local & regional ¢ com a anestesia
espingl, quer simples, guer continga, até agora
pouco frequents no nesg melo, mas que um de
nds [C. 5.} teve ocasiio de ensziar, quande da
soa aprendizagem no estrangeiro.

Em qualquer destas associagdes, a adminis-
tratic do barbibirico € feita peto processo das
doges fraccionadas. umas vezes sd. outras, e €
o mais frequente, juntaments cpm uma perfasda.

TECNICA USADA

Por principio, procoramos sempre, que os
doentes 3 guem vamos aneslosiar £3I8jam com
a bexiga. intesting e estdmage no estade ds va-
cuidade. lsto & particularments importaote no
respeitante ao esthmago, pois aumentando o
Pentatal os rellcxas laringeos, no casa de haver
vomitos, mais frequente serd o cspasmo latinges,
com todos 45 sews Anconvenicnbes,

Por rotina fazemes a premedicacio habitoal:
luminal, mais vezes, nembutal ou seconal, com
menes frequéncia, na neite dh véspera da anes-
tesia. 3e a intervengdo nio é beslante cedo, 18-
petimos tovaments g luminal, doas a doas heras
B meja zotes.

Uma hora antes, fazemaos morfina e atropina
ou merfina e escopalamina pac via subeutinea;
cutras wezes a administragio faz se por wia en-
dovenosa, bogo seguida dog barbitdirvics, esco-
fhenda & escopolaming ou atropina conforme as
su2s indicagdes,

As doses destas dyegas, coma & dbvia, s3a es-
colhidas em relagdo com o idade 2 estados peral
2 emmgoional do doente.

Ao contrano de ziguns auiores, achamos gue
a premeditacio corl opldcens nan deve ser ami-
tidz, pois se ela apresenia o instonvedien's de de-
pomir ¢ centro respiratdénio, potenciando por-
tanly a accdo dus barbitdocos, gee come sabe-
mos tem cfeito idéntico, di-nos a4 vantagem de
termas um doente calmo ou pelo menas com o
sen estado emocional em melhores condigdes, e
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Fig. 1 — Dispositivg pard ADesrfdia go-
ta-a-gota asseciada 4 uma trnafusio

tle nos permitir usar uma menor quantidade de
agents anestésicn para o adormmecetnos e assim
o Mmantennos.

() material que vsamos habilualments para
realizar ¢sia abestesia consta do segninte:

Uma sernga de 20 ¢.C.

Uima seringa de 2 c.c. quando fazemos cura-
te, de que mais adianke falaremas,

Um frazo gradvado com a capacidade oe
SrHb C.C.

Um sistema de gota a gola.

Agihas endovenosss de celibre 8o grande
quanto possivel, que nos pemmita am débito
prande, mas, & claro, adequadas &s velas que
tenhamos de puncionar.

Tubas naso e cro-farngeos,

Um larngoscopia.

Finga de Magill.

Miscara de amrstesia.

Aparelho de administragheo de oxigénio com
gue possamos coptrelar o5 movimentos espira-
1wnos, e na substituigio deste, o fo and fre de
Waters gu simplesmente wn balio de horracha
que 58 possa conectar & mascara ou aos tubos,

MNa seringa de 20 c.¢. temos wma solugho de
Pentotal a 2,5 ou a 3 %, confonme 25 indicagdes
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a que j& aleds fizemos referdncia, e no frasco
graduado uma outrs solugio a 2 %, ou 4 %,
conforme csamps o Pentotal ou o Hemital e oo
gual aplicamnos o sistema de gota a gota,

Proredemas entdo do segwinte modo:

Apés prévia escolha da veia, cateterizamos
gzta . Injectamos o sotuto existcnie na beringz em
quaniidade suficlente para o doente adolnecer
¢ seguidamente, ligamos 3 agnlba o sistema gota,
a gota, regulando a velocidade de gotejo, con-
forme as necessidades, ¢ de acordn com as res-
postas ag estimode cimirgico.

Dievemios entdn presiar toda a nossa ateogdo
i amphitude dos movimentos respiratdnios e por-
tanpte & boa oxigenagdo do dosate para gque se
faga uma conveniente hematose, que pode estar
prejudicada pefa deficigncia da respiragio. E
principalmente 3 cor do doente que aos lodica
as suas necessidades de oxigénio.

Coma ji dissemos, com os barbitiirices, 2m
regra, apenas podemos CORSREUIr UTA hestesia
superficiai & um diminuto relaxamento muscular,
imprapeio pois, para determinadas ltervengdes,

E nestés ¢asos Que recoremos entio & asso-
ciagdo com o curce, drogs <ujo valer nunea
¢ demais focar, Sermpre que temos feito esta
gusuciagio utdizamos a Tubarine e procedemaos
da seguinde wode;

Fig. @ — Pormeodr do diapaditive mos-

trando coma cyin wind borpeica da 3 viza

ailipisframos simultiaraments o anes-
tésica = fangus on plasma
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Com a seringa de 2 ¢. < injectamos imicial-
mente o curare, na dose aproprizda, em relagia
como & natural, eom a idade, constituigde & es-
tado gera: do doente. Aproveilames a mesma
agulha, que fica na veia j& putcionada. para
administrarmas entdo o pentotal da outra seninga
e ligamans o gota-a-gota, prosscguindo 2 aneste-
sia da forma habitoal.

Se queremos entubar o doente, o que sé fa-
zefpns no caso de indicagio formal em relagds
com ¢ géners de intervencdn, fargamos wm potco
a doge de Pentotzl inicial e porcedemes entao A
intubagio.

Urs cuidado especial € preciso ter, se dermos
ap doente wma dose adicional de corare, Pam o
fazer temos que punciorar outra vela ou desco-
necfar o sisterna de gota-a-gota, lavanmos a agu-
lha com alguns centimetros cibices de sore Jsio-
tigico au de citrata de sddie. ¢ entio darmos o
curare, potgue se assim nan procedermnos, 1w
agulha formar-se-4 wn precipitadn daquele com
o Pentotal,

Quando estamos proximos do finzl da nter-
vengis, o ritmo de gotejo & diminolda, sendo
hibita suspendé-lo pas operacdes abdeminais,
ac fazer-se o cerramento do peritoneu.

3 Trimpiice - 1043

ANALISE DOS CASIS

Mo quadro I encontram-ge discriminadas as
dilerentes intervengies em gque foli usado este
tipn de anestesia, com indicacio de ndmera de
casos, lunites de idade dos doentes, limites dos
tempos de interven{do em minutos. doses mdx-
mas € Jinimas de curare empregadas ¢ eXplres-
sos em miligramas e ainda ac doses de I'entotal
or Kemital usadas.

Das intervengbes gasiricas foram B gastres-
tomias e 2 gastro-enterostomias, uma delas com
vapotomia.

Das intervengdes sobre a prostata foram 14
ressergdes endpscopicas, 7 prosiatectomias de
Freyer e 5 prostatectomdias de Millin.

Das intervengies sobre a tirdidea foram 5 por
tirotoxicoses € 1 por ademoma.

A idade minima em gue foi empregada esta
anestesia foi 15 anos € 2 maxima 53

A intervengdo mals prolengada durou g
miratos.

Dios 150 casos, 130 foram feitos com a asso-
tiagZo do Pentrial 4 Tubarne e 11 com aneste-
siz local {1 hédmias. 2 drgans genitais ¢ & srto-
pédicng].

QUABAD 1
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A dpse mbfxima de Pentotal fob 2,70 gr. e de
Kemital 5,40,

COMPLICACOES

Tém sido descrtas complicagies de ordem
lucal ¢ geral apis a administragio de Pentotal.

Wenhima das complicapdes lecais menciona-
das pelos diferentes autores (flebotromboses das
veias onde se injecia o Pentotal, e gangrena das
extremidades apds injectin intra-arlenal, ete)
foi vheervada nesta série de casos,

Das complicapfes gerais POINGS eI Primeiro
logar as pulmonares e brénguicas poc Seretn
aquelas gque sempre mais preccupam os aneste-
gictas. Nfno tivemos nenbuma nesta série. Nao
chservimos nenhwn case de atelectasia, bron-
coprenmonia oo de bronguite aguda em genhum
dos doemtes, ¢ iste & tanip mais jmportante
quants & cerio que fol a anestesia de escolba
para deentes sofrendo de processos broncopul-
mnonares cronicos ou tende tido algum aridente
agudg pouco tempo antes da intervengio,

Alids ¢ vm facto que se reconhece em todas
4% estatisticas publicadas score este assunto. A
ilima, de gue temos conbecimento, foi apre-
seotada por Hovmes, de Edimburgo gue em
194l publicow um estude sobre 2.0%4 anestesias
consecutivas, nas quais teve 63 complicagfes
pulmonares (3,05 %5} assim disciminedas:

ARglECtasias ... 27 (1.3 %}
Bronquites agadas .................... a7 11,3 %0
Preamo e brocopneumenias L B (og T

Das 2.004 anestesias, 1,200 foram gerais {ci-
clopropana, éter, protéxido, pentotal] com a4
complicacdes pulmonares, 762 foram riquis com
14 complicagfes pulmonares, 12 locais com §
compliczpdes pulmonares.

1. TRIMESTRE - tgy4q

Cas r.zgo apestesias gerals, aproximada-
mente zoo foram feilas com pentolal-centinuo
{incluindo 13 herniarrafias}, nie bavendo oe-
nhuma complicagio respirattna.

Vawmitos Pos-operaidtios

Mestz série de 150 casds, tivemos I5 casos do
vamitps pdc-operaténos oun seja IO U

Do anestésicos gerais correntemente usados
o5 gue dic maior frequéncia de vdémites sao:
fler ¢ a ciclopropana; os que dio menar percen-
tagen sdo o protoxide ¢ ¢ Pentatal.

MNos doentes desta sfre que vomitaram nao
tivernos mais aue um on dois vdmitos emn ceda,
Apenas duas decntes, uma, com wma tirotosi-
cose grave, ootz sem pada de anommal £ gue
sofreu uma gastrectomia, vomitaramn; a primeira
teve womitns repetidos dumante 12 horas e a se-
gunda durante 78 horas.

{ueremos citar agul Lma interessanic expe-
riéncia clinica executada por ENDERBY, anwskt-
sista no centeo de cirurgia plistica e reparadara
de Basingstoke (G. B.).

Fm nove doentes que necessitavam de vanas
intervenciies sepuidas fol usando sucessivamente
em gada pperagic wm dos agentes anestésicos!
ciclopropara, trilena, éter, penlutal-protéxido de
agoLn.

Com ciclopropana, 0 vomitow um doente,
Por duas vares.

Com irliena, ain doenle feve R vemita £
dois tveram 1rés,

Com #ter, quatrd doentes vomitamam uma
veZ; U, vomitou quatro vezes e outro, seli ve-
zes; 50 trits 0o vomitaratn,

Com peptotal-protéxide de azoto benpum
dos deontes vomitow.
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E ¢laro que o nimero de casns apresentado
& muito peguenc para se poder tirar conclustes
definitivas; mas nag deixa de ter interssse a
comparagio dos resuftades do usa dos difersntes
anestésicns, semipre no mesma doente, para in-
tervengies do mesmo EHpo.

Cefaleias

WNas r50 casos tivemoe 16 cefaleias pds-aperz-
tarias, partanto ra,80 %.

Foram sempre discretas; s0 houve um caso
em que se prolongaram por 24 horas & dois que
foram até is ¢B, tendo sempre desaparecido sem
guazlgeer terapfutica especial,

Azajemias

Fode fer-ze ¢m ruaze todos o5 liveos de anes-
tesia que nic se deve usar o Pentotal nos doen-
tes curm azetentiae elevadas, pois se corre o 05Co
de ver subidas desses valares. Més hoje pedemos
dizer gue a nossa experiéncia nos mostz gue
gsta opinido Dio corresponde inteiramente &
verdade,

Um dos aviores (L. 5.) fol o primeiro a fa-
zer entre nos & anestesia pelo Pentotal-curare
[+ protaxido, nalguns casos) nas ressecides en-
doscdpicas da prdstata, em docates com azobe-
mias elevadas, isky &4 rda de o,5, indo mesmao
a a.7-0,8 e hoje usamps e5ta anestesia gistemi-
licamente, sempre que ps valores demasiade ele-
wadgs da azotemia {(treduziods ama muile acen-
tuada insoficiéncia regal), nio contra-ndicam «
Qperacan.

Nio se observou que as azotemias verifica-
das por rotina oo pés-operatdrio destes doentes
subissemn & valores superiores Aqueles que estd-
vames habituados a ver usande a riqui baixa
ou a epidural, Perante esta constineia de ino-
cuidade de resultados iomos a pouco e pouco
levades & alargar as indicagdes & hoje € & anes-
tesia que usamos de preferdncia, nio s6 pas res-
secedes, Lotng Das prostactectomiag.

Estamos de acordo com MaTHE e JAIME gue
julgam ¢ Penlotal um anestésico ¢lile-savings
ngs casos wrolégicos spoer risks pringipalmente
nos doentes muoito velhos, com lesdes cardiacas,
artengscleriticns, hiperietaos, et

718 GAZETA MEDICA PORTUGUESA

do Trimesire - 14

Acarder lardia

EERNARD JouwssoM, & com ele muitos atto-
res, dizem que nas inkervengdes muito prolonga-
dis em que 52 wsam grandes doses de Pentotal
o acordar dos doentes £ sempre tirdio, o que
consideram, muitas vezes, uma rontra-indiga-
FiEo ad geu uso, Mas j4 o5 anestesistas da Escola
de Edimburge ¢ os do Institute de Haedo, na
Argentina usam este fipo de angstesiz, por exer-
plo. nas intervengdes de neurotirurgia, que com
frequéncia demoram cineo € seis horas ¢ nds wi-
mos gue a3 doentes ao abandonar a =ala tinham
reflexos actives e estavam acordados dentro de
uma a duas homs.

Nestz nossa série de casos ndo foram. pa red-
hidade aqueles que demoraram mals tempo que
tverarn acardar tardio. Podemos dizer que, et
regra oz doentes tém reflexos laringess ackivos
guando chegam & enfermaria, e acordam dentrs
de uma & duas boras, embora muitas vezes re-
fometn a Sanc.

Todawvia em trés casos tivermos sonos pds-ope-
ratdnos prolongadts. Um fof um doente de &g
anos operado de wma prostactectomia de Mitling,
com pigptemia normal; 50 minotos de interven-
;3. Foram utilizades 2,2 gramas de Eemital.
Teve sono pis-operatério profunde de seis ho-
Tas, COM dma dgepressio respiratdna acenbuads
gue chegou a inspirar cuidades. Fez depois um
pos-operztdmia sem acidentes,

Catre fol um deente de 75 ancs operads de
o prostatectomia de Freyer. Azotemin 6,48,
5o minutos de intervengio; 1,1 de Pentatal. Re-
flexos iaringeos actives desde que acabou a in-
tervenigio & movimentos dus membros e da ca-
beca quands se esHmulava a pele, mas somo
ininterrupto de 12 haras. Tedavia nio inspiran
© mais pequeno cuidade e frz um pds-operatéo
excelente,

2 iltymo £ um homem de 41 anas com defi-
ciente estade geral 2 spirends de bronguite cré-
nica gque fol gasirectomizado, Azotemia o,38:
1 hora & 50 minutos de intervencio. Reflexes
laringens activos desde que safn da sala, sem
depressdo respiratoria mas que s depols de
decormidas 1o hems do finail da intervengdo, vol-
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tou a falar; 45 24 hores estava completamente
b,

Lvidentemente que um arcordar tardio oum
individuo nova e sapdivel nio tem, em Iegra,
gqualquer incenveniente, mas o MESMC Di0 se
pode dizer dos velhos com maun estado geral.
MNestes hd sempre todo o ioteresse & gue acor-
dem rapidomente g gue possany cenlar-2e I
cama UACLe antes Para evitar as estases pul-
monares, sempre de temer nestes doentes,

Este £ um acpecks da questio que tem de ser
encarado com cwidade, quandg da esgolha do
apnestfsicn. A administragic da droga deve ser
feita o oo & culdada de modn gue ze 48 o
menos possivel, Assim a anestesia deve maeniec-se
nurt plane superficial & n2o nog devemos imo-
portar que © doente esboce um ou ouito movi-
mento das permas ou mdos Lome resposta aps
estimuolos cindrgicos mais enédrgicos. Iste ndo
traz para © doente ¢ mais pequena inconveniente
e o ciruIgiao se {3z alguma obsirvagdo & 30 en-
guantn nic estd habituade 2 este género de anes-
tesia, mzs o anestesista deve sempre lembrar-ge
que, como diz A HUNTER: ¢It is oo disgrace to
an apaesthetist to be told by the sucgeonn that
his patient is movings.

Solugos

Tivemes tefe cases de solugos intra-operabd-
rigs, um deles numa gastreciomiz cuja execugao
foi prejudicada pelo acidente. Precovimos re-
salver 4 crise de soiugos, primeiro {azendo ros-
piratde coutrolads e provecande uma cumula-
tAe de anidrido cerbdnico, depois por compres-
sio dos {rénicos, mas nio obtivemos gualguer
resaltade. (s solugos passaram depeois sem gual-
quer terapiutica.

Estamps certos que a iofiltragio dos fréni-
LOR [OM Novocal(na oo Wind nova dose Ge Curare
teria resshvide o caso.

IRDICAGOES E CONTRA-INDICALOES

A3 indicagdes da anestesia com Pentotal can-
tinuo sde vastissimas podendo fazer-se hoje pra-
tizasmenle gquace tndas as intervongbes cisdrgicae
com esta droga, quands assetiada an furare ok
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anestesia Jocal, Mesta nossa sirie encontra-se ji
s grande varjedade de processes eperatdrios
(cirurgia ortopddica, cirurgia dos vasos & ner-
vy periférices, do simpdtico, cirurgia uroldgica,
intm-abdomital, tordcica ¢ pewrsdliurgia) e
peRsamos que as suas iodicagdes se poderio
ainds estender mals, Todawia 03 2ossos casos
nio foram casos seguidos de uma série; foram
cases seleccionades, Nao empregdmos este tipo
de anestesia nos chocados, nos doenkes com
muite mau estado geral, nas toxemias ¢ na cie
murgia das vias biliares) também pam a -
gin do térax preferimos ainda a ciclopropana
associads ao cumy.

Durame muite jempo se julgou gue as le-
shes hepdticas eram wma contra-indicagdo for-
mal ag vso do pentotal, mas sabemas que este
ndo & destrufdo no figads, mas em todos os te-
cidos do organismo, Experimentalmente  ver-
ficon-se {SCHIEFFEY ¢ HIGGING, Amencan four-
nal of Med. Sclences, voio 200, 1440, cliacd por
GILLIES ¢ MINNITT) a a¢cdn ancstésica de uma
Jade dose de Pentota! ndo zra prolongads por
uma hepatectmnia parcial mesmp guando esta
chegava a interessar 70 %, do parénquima hepa-
tico. Por isso hoje nd3o hesitamos em wsar o Pen-
total perante lesdes hepéticas mesmeo de uma
gerla £xtensao.

Também as lesdes renals nEo 380 encaradas
come conta-indicaghes,

Nas lesbes praves do miocdrdio & preciso
muits coidads cem o Pentotal podends, oo en-
tanto, usal-se Aas ndugdes 58 58 SMPMEEAT W@
soluto diluide & 2.5 9.

A asma ndo & contra-iodicagas wo uwso do
Fentoral, ao contraro do que se julgeou durante
muiio tempa.

7 usy da electrocoagulagia, possivel com esta
aLesigsin, SMODEM-d2 B OUITETOSEs SHUAcOEs,

Sabemos hoje que certas lesbes atnbuidas ao
Pentotal erzm so devidas 4 zodxia. Por isie po-
mos sempre ¢ melhor da nossa atengdo na axige-
nagds dos doentes anpestesiados com o Pentotal
dy mods a nia permitir que se instale um qua-
dro de andxia, Ao menor sinal de depressao res-
pirptirs faremos gssistad respiration ou sonfrol-
ed, 3 hi apnes total,
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Waio cremos gue as operagbes prolongadas
sejam uma contra-indicagdn. Por dificuldades
econdmicas nao temos podido cnsaiar ndstes ca-
502 2 técnica de ORGANE que associa ao Fentotal
a inalagio de uma mistura de N0+ 0, a 50 %.
Segunda este autar esta associagdo permite uma
econornia de cerce de g0 % de Pentotal.

Usamnos sempre durante a anestesia com Pen-
total 2 inalagdo de oxigénio a roo % em cir-
cuito fechade ou semi-fechadn. Nao temes ven-
ficado que a inalagio de oxigéoio a 100 % au-
mente a hemorragia do eampo operatdrio, como
afirma ¥reclwisa AfcarD do Preshiterium Hos-
pital de Nowa Torgue.

Julgameos que a maior contra-iodicagio ao
uso do Pentgtal devera ser a falta qe experiéncia
da pussod qut o vai usar. Embora nio seja droga
dificil de manejar o seq use exige um cortld ni-
mere de conhesimentos e obriga & existéneda dog
mMeins necessdrios para combater os acidentes res-
piratincas.

Segunds B. JoHxsow uwm eoesidsico ideal
deve cbedecer 3s seguintes condigdes: ter wm
eontedle farl! e rapido; ter wina grande margem
de seguranya; a concentragdc 0o SROEUC Capaz
de produzir parzbisia sensitiva & motora deve
ser compativel com a seguranga do doents; ter
ripida climina¢io sem que provogque lesdes nog
tecidos) provocar wma indugdo e devpertar ri-
pidos e zgraddveis.

MNano possuiros aindz uma droga que lenbaz
odas estas guaalidades, mae o Pentotal na ver-
Zade, aproxima-se muito deste ideai.

Naw quercmvs deixar de nos referir ao penge
do uso e abuso da pratica de comegar a amesicsia
do doente ng seu quartn, quando este esta afas-
tado da sala de operagfes e separado dela por
escadas on elevadores, Tsta pratica que acha-
mos dptima pelo goe representa de conforto e
comodidade pars o doenie, e gue adotames sem-
pre que possivel, pode tomar-se extremamente
perigosa, s8 o anestesista ndo lem conmige of
meing de combater qualquer acidente respiratd-
rio guec se apresente, Lembreino-nos ed da dre-
guéncia com que os elevadores s avanam ¢ das
péecimas posicbes em que os doentes sio colo-
cados guandg {raosportades mantalmente pelas
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escadas. B muite importante que o anestesista
procure a comadidade do doente, mas isto nanca
deve ser oblide com prejuico da seguranca da
anestesia,

COMENTARI FINAL

A anestesia pelo Pentodal eonrinun asseeiado
ao curare oo 4 anestesia local revelou-se exce-
lente nas mios de NUMErds0s AUlores @ Nas NOssas
proprias, Mio julgamos gue a técnica do Pento-
ta] infermitente sela preferivel ap Pentofa! con.
tinun visto gue a critica mais impaortante que so
faz @ este métode, & de que proporciona & mesnn
nivel anestésico alé ao final da ope@ddo & isto
nao € verdade. Na realidade a prefundidade da
a anestesia € regulada pelo ftme do pota-a-gola &
desde gue se diminua o ritme para a Bim da ope-
ragio o poestesia val-se superficializanda gra-
dualmente, Se, por exemple nes intervengies
abdominais s interromper o Pentotal logo que o
perilonen esteja fechade, gquando se encerrz a
pele j4 a anestesia estd seguramente. mudto su-
perficial,

As indicagdes desta znestesia 530 muito gran-
des ¢ a tenddociy 4 2inda para as alargar. Pordm
nao é uma anestesiz que sirva para todc) os ca-
505 devern ser critediosamente seleccionados.

A andxia € @ mals importante complicagdo
fue pode surgir dorante a anestesia pelo Penlo-
tal £ o anestesista deve evitd-la nporosamente.

0 acordar tardio é de todas as complicagGes
Hs-aneslésicas gue livemnaos, aquela gue mals
sériz nos parece, sobretudsc porgue venficamaos
gue ndo estd em relagdo absoluta mem com a
dose ernpregada, nem com a idade ou estade ge-
tal do decnte; antes depende muito dz sensibi-
lidade individual a draga,

Cremes que 4 mator conlra-indicagdo ao uso
do Pentatal & a falta de experifncia do aneste-
sista porgue «the 2anger with intravenous anes-
thetics is that they are so fatally casy to gives.

RESUME

Les A4, resument |'histoire des barbilungues
i- v, et leurs differentes techoigues 3'administra-

tian en presentant les résultats d= 150 cas d'anes-
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tesie au Pealothal contine associd ad curare ou
4 'anesthesie bocale,

Les complications werifites sont apalysées:
vomiseements, céphaldes, hoquets et le réweil
tardif. Ils considepént cette dernidre la comphi-
cation plus serteuss,

oi les Ages avancés, mi les azoltémies éléveées
se révélérent contre-indiguées 4 'usage de ce
type d'angsthdale.

On appelle particuliersment 'attention peur
les dangers de I'administration du Pentothal
guand les propes mMoyens manguent pour faire
l'insufflation puimonaire,

SUMMARY

The Authots give the history of the intra-
-vencus barbiturates snd the different techaics
af administration. They alzo give the result of
their experience based on 150 cases of Panthotal
given by drip associated with local anassthesia
Or CLIATE.

The most frequent complications were stedi-
edd nainely headzrches, vomiting, P.iccough and
the delay in coming aut of the anaesthetic. This
is ronsidered the most serious ane,

High blood urea and old age are no contra-in-
dications,

They point sur the dangers of using this type
of avmesthesia when there are oo possibilities
for pulmanary insuftation.

Sectds de Aleatesln L
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Ha mais de 150 anos, concretamente em 1842,
Crawford Long, dentista americano, utiliza éter para
arealizacdo de extracoes dentérias nos seus pacien-
tes.! Em 1844 Horace Wells usa éxido nitroso tam-
bém para extrair, sem dor, um dente que o vinha a in-
comodar.’? Em 1846 William Morton faz a primeira
demonstracdo publica de uma anestesia geral com
éter.® Em 1847 ha a primeira mencao do uso de clo-
roférmio como anestésico geral por Holmes Coote.

Estas datas, tdo importantes para a Anestesiologia,
foram o culminar de um processo que se desenrola
desde tempos imemoriais. Os sacerdotes e feiti-
ceiros que desde sempre recolheram plantas com
propriedades curativas e analgésicas, os médicos e
ervanarios que as estudaram, os alquimistas e quimi-
Cos que encontraram as propriedades quimicas que
as compunham e os clinicos que as experimentaram
foram os protagonistas desta aventura de descober-
ta. E foi, principalmente, a Humanidade sofredora
que, necessitando de aliviar o seu sofrimento, pro-
porcionou o avancar desta historia.

Em todas as culturas houve tentativas de encontrar
respostas para a dor e a doenca. A magia fazia conju-
ros; a religiao oracoes; os empiricos utilizavam o que
a natureza oferecia, o 6pio, a mandragora, o haxixe;
0S cirurgioes comprimiam artérias e nervos.

A aplicacdo do frio, a musica, a hipnoterapia, a acu-
puntura.. Ao longo dos tempos foram indmeras
as tentativas para aliviar o sofrimento e a dor, com
mMaior ou Menor sucesso.

Mas a Natureza e a Crenca por si s6 ndo consegui-
ram uma resposta ideal. Com o desenvolvimento
da Quimica comecaram a ser identificados e sinte-
tizados compostos com propriedades indutoras do
sono e analgésicas cada vez mais eficazes e seguras.
Gases anestésicos como o éter, o cloroférmio ou o
protéxido de azoto apareceram dando uma nova luz
aevolucao da Anestesia.

E daiparaafrente todos os dias algo aparece... agen-
tes inalatérios como o ciclopropano, o halotano, o
metoxiflurano, o enflurano, o isoflurano; a aneste-
sia local e regional, sendo que o primeiro blogueio
central é atribuido a August Karl Bier em 1898% a
anestesia intravenosa que apareceu logo apds a
descoberta de agulhas hipodérmicas em 1855 e os
anestésicos endovenosos como o hidrato de cloral,
morfina, escopolamina, os barbituricos, as benzoa-
diazepinas, a quetamina, e mais recentemente o eto-
midato e o propofol; os relaxantes musculares como
o curare, a galamina, decametoénio ou pancuronio,
vecuroénio ou succinilcolina, os opioides como o fen-
tanil, o sufentanil ou o remifentanil.®
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A anestesia tem progredido rapida e inexoravelmen-
te, tendo-se tornado imprescindivel para o exerci-
cio do “primum non nocere” que nos rege a todos.
Apareceram novos farmacos, novas atitudes, novas
técnicas, novos instrumentos e aparelhos que nos
permitem fazer mais e melhor por quem precisa, o
nosso doente.

Ao lermos o artigo “Alguns Aspectos da Anestesia
Intravenosa Continua com BarbitUricos - apresen-
tacdo de 150 casos” de Carlos Silva e Lopes Soares,
publicado no final de 1949 na Gazeta Médica Portu-
guesa, percebemos que se entrou num ponto de nao
retorno na Anestesiologia em Portugal.

Tinha-se ultrapassado um periodo negro na Historia,
com duas Grandes Guerras, em que houve grandes
avancos nesta area da Medicina, por virtude da ne-
cessidade de socorrer tao grande niimero de vitimas
destes flagelos. Como em todas as situacoes de con-
flito, a sociedade procura encontrar solucoes cadavez
mais eficazes para a resolucdo de situacdes dolorosas.
E dai resulta sempre evolucao. Apareceram mais far-
macos e técnicas, cada vez mais seguros, para proce-
dimentos invasivos. A Anestesia e consequentemente
a Cirurgia, com procedimentos mais diferenciados,
complexos e morosos, foram evoluindo.

Pouco antes do segundo grande conflito armado foi
fundado o “American Board of Anesthesiology”, em
1937, que embora ndo reconhecesse a Anestesiolo-
giacomo especialidade médica por si s6 deu suficien-
te créditoaquemdelafaziaasuacarreira. Nofinalda
Segunda Grande Guerra a Anestesiologia, que até
entdo tinha sido realizada nao sé por médicos que
se foram especializando no campo mas também por
cirurgides ou assistentes, estudantes ou enfermei-
ros, foi considerada finalmente como especialidade
médica. E nesta altura que os hospitais comecam a
dispor de profissionais especializados e comecam a
aparecer os primeiros departamentos de Anestesio-
logia. Em 1950 a Ordem dos Médicos, em Portugal,
reconheceu a especialidade como auténoma.

Depois do inicio da pratica anestésica com anesté-
sicos volateis inalatorios gradualmente apareceram
novas técnicas. A anestesia endovenosa comecou a
evoluir, bem como técnicas de anestesia regional.

Percebe-se o entusiasmo pelos novos anestésicos
de administracdo endovenosa, os barbitlricos, de
muito facil manuseamento e economicamente aces-
siveis. Os autores, no entanto tém o cuidado de men-
cionar os potenciais acidentes nefastos e as suas
causas... a maior sendo a falta de formacao de quem
os administra.

Desde a data em que este artigo foi redigido muito
se passou no ambito da Anestesiologia. A partir do
momento em que foi reconhecida como Especiali-
dade comecaram a formar-se os Servicos de Anes-
tesiologia, agregando profissionais com vontade de
melhorar o seu conhecimento e continuando a in-
vestigar e estudar novos farmacos e novas técnicas
e dando formacao especifica a quem decidia seguir
a especialidade. Apareceram novos aparelhos de
anestesia, técnicas de manutencdo da via aérea mais
seguras, monitorizacdo dos sinais vitais, técnicas de
anestesia regional, entre muitos outros, sempre vi-
sando a melhoria dos cuidados do doente.

E hoje?

O que seria de nds sem o propofol? Ou sem o sevo-
flurano e desflurano? Sem o rocurénio e sugamadex?
O que seria de nds sem o videolaringoscopio ou o
broncofibroscépio? Sem kits de criocotirotomia? O
que seria anestesiar sem tubos endotraqueais de
uso Unico? Sem méscaras laringeas? E que tal anes-
tesiar de mao no pulso, vendo a cor dos |dbios e com
o estetoscopio colado ao torax do doente para veri-
ficar se ventila bem? Sem BIS (indice bispectral)?! E
fazer um bloqueio de nervos periféricos ou colocar
um cateter venoso central sem ecografo?

Estamos numa época em que tudo evolui velozmente.

Todos os dias aparecem novos aparelhos de monito-
rizacao. Hoje em dia conseguimos avaliar continua-
mente todos os parametros vitais, a pressao invasi-
va arterial e venosa, a pressao da artéria pulmonar,
o estado de consciéncia, a pressdo intracraneana,
entre muitos outros parametros que nos ajudam
a manter o doente submetido a anestesia estavel
e ter a nocao do seu estado fisiolégico. Foram de-
senvolvidas técnicas endoscopicas de visualizacdo
direta dos érgaos e sistemas que se utilizam mesmo
em intraoperatério para monitorizacao continua do




doente. Toda esta evolucdo tem permitido avancos
incontornaveis na complexidade das intervencoes
cirdrgicas que conseguimos realizar.

Tém sidos desenvolvidos novos farmacos e novas
atitudes. Hoje é impenséavel ndo se ponderar a me-
dicacdo pré-anestésica, a utilizacdo de farmacos
endovenosos para a inducao e manutencdo anesté-
sica. Anestésicos inalatorios novos e que permitem
um emergir da anestesia rapido e confortavel. Vao
aparecendo farmacos cada vez mais faceis de ma-
nusear com poucas repercussdes hemodinamicas,
de eliminacao rapida e com pouco efeito cumulati-
vo permitindo um acordar facil, rapido e agradavel.
Foram desenvolvidos reversores dos relaxantes
musculares, tao especificos que atuam em segun-
dos. Investe-se na prevencao de complicacoes e
efeitos secundéarios como a infecao e vomitos pos-
-operatorios.

Apareceram novas técnicas de manutencao da via
aérea permitindo uma abordagem mais segura e fa-
cil de um dos momentos mais criticos da anestesia.
Mascaras laringeas de diversos tipos, videolarin-
goscopios, fibroscopios, ventiladores com diversas
modalidades de ventilacdo, com alarmes de fuga, de
pressao, com monitorizacao das pressoes das vias
aéreas, entre muitos outros. Até mascaras laringeas
que permitem a intubacdo endotraqueal em casos
de dificuldades na abordagem da via aérea.

Anestesiar o doente tornou-se decididamente mais
seguro.

Paralelamente investiu-se no desenvolvimento e
aperfeicoamento de técnicas de anestesia regional,
blogueios centrais e periféricos, com apoio de di-
versos instrumentos como o neuroestimulador e o
ecografo. Deste modo conseguiu alargar-se a abran-
géncia da Anestesiologia a dreas como a obstetricia,
de um modo seguro e eficaz.

Cada vez mais se dé importancia a avaliacao pré-
-operatoria do doente. Quanto mais sabemos do es-
tado geral e da patologia associada melhor podemos
calcular o risco do procedimento anestésico cirlirgi-
co e melhor conseguimos planear a nossa atuacao,
promovendo a seguranca.

E, embora ndo haja ainda uma cadeira de Anestesio-
logia nas nossas Faculdades, a formacao dos nos-
sos especialistas tem avancado consideravelmente.
Desde héa longos anos que se formam grandes anes-
tesiologistas, com vontade de inovar e dedicar avida
amelhoria dos cuidados do doente anestesiado.

E, talvez o mais importante, foram desenvolvidas li-
nhas de conduta e protocolos de atuacao aprovados
pelos Colégios de Especialidade e pelas Sociedades
de Anestesiologia nacionais e internacionais que re-
gem 0s Nossos Anestesiologistas.

A pratica da Anestesiologia desenvolveu-se dra-
maticamente desde os tempos de Crawford Long
e William Morton.*® O anestesiologista moderno é
um especialista altamente qualificado que trata do
doente nas mais diversas areas, que nao se confina
a sala operatéria nem a anestesia cirdirgica. Hoje o
anestesiologista é por rotina chamado para monito-
rizar, sedar e anestesiar fora do bloco para a realiza-
cdo de procedimentos como colonoscopia, litotricia,
terapéutica eletroconvulsiva, cateterismo cardiaco,
procedimentos hemodindmicos, entre outros. Dedi-
ca-se a areas como a traumatologia e a reanimacao.
Desenvolve competéncias em cuidados intensivos
e dor crénica, em anestesia pediatrica e obstétrica.
Passou a estar envolvido em todo o percurso do
doente cirlrgico desde a avaliacao pré-operatoria,
procedimento anestésico-cirtrgico, controlo pds-
-operatorio até a alta hospitalar.

Deste modo s6 podemos presumir que o papel do
Anestesiologista e da Anestesiologia continuard a
evoluir. Muito temos ainda pela frente...
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PEHM excauaium, mals volgarmente desig-

nado, par funel chest, trichier brust ou térax
infandibiliferme, respectivamerte nas titeraturas
angic-ameticana, alemi e pa dot palzes latines,
¢ uma deformagio de esqueleto torkcico carac-
terizada por um acestvade afundamento ester-
nal, como poato de maior depressic na basze do
apfadice xifdideo.

Pelz sua etiopatogenia como pelas particula-
ndades andtomo-clinicas adiante descritas, di-
tare esta sitnacio de outras deformagies topd-
tras semelbantes, tais como, as atribuidas =
traumatismos profissionals (torax de sapateiro),
ds ooorridas apds fracturas do esterno deficien-
temente reduzidas, as secundérias a lesdes mgui-
ticas da esqueleto, etc.

Constitui a mals rara de todas as alteragdes
mortoldgicas o 16tax ¢ assim WOLESTKICH numa
mwvisip estatistica de 71.g940 deformidades, en-
cantroy registados apenas 10 casos de pecius ex-
covain.

Por outra lads MNovack inspeccipnando
30.000 crlancas vienenses, sdmente em 12 veri-
ficon a existéncia desta deformagio ou s¢ja numa
percentagemn minima de 0,08 9.

Fesids a génese desta deformnacio exciusiva-
meate nG carpo 4o esteme, que ng plano sagital

¢ destocado em direcgio 4 coluna e por roals
acentuado que sefa este desvio, o manibrin con-
SETVA SEMPIe UMa onentacio anatdmica normal.
Coastitul esta particulandade uma das carace
tecisticas desta situacds, em que duma forma
passiva g secunddria, também partcipam os ar-
cog condro-costals.,

A grande redogio do cixe &nterg-posterior
do 1Grax £ compensada por um alargaments de
sen didmetre trapsversal, & por UmMa ArCEL-
twacdo da cifese dorsal da celuna, pedends o
aumenin desta curvature ser tao pronuncizde
gue orasione zchatamentos cuneiformmes dos cor-
pos vertebrais, como acontecet no caso adiante
referido.

Apesar dester mecanismeos compensadores
2xiste semnpre acentvada raducdo volumétnica da
cavidade tprdcica com Inevitdve! repercussio
na dinhmice resplratita.

Por autrg lado a grande diminoigic do di-
metro esterno-vertebral, havendo casos em que
este, ae nivel do apéndice xifbdides, mede ape.
nas 3 4 4 cm., determing com frequéncia desvio
cardiacos. Comeo of grossos vasos pelas suas
intimas concxdes spatomicas com o manibra,
conservaml posigdo normal, o corzgEo ndo sO
& detviade da linha mediana come ainda sofre,
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ern Thajer ou menor grau, wn mevimento de
rotegdo am tormo do wen e longitodinal.
Moutros casos, ndo existe desvio mediastinico
¢ Testas circunstincias o coragdio fica sojeite a
acentuada ¢ permanente compresio de encon-
tro & coluna vertebral.

A dindmica tordcice estd também profunda-
mente alterada peois, a cada movimenta inspi-
ratirio a esterno & aspirade para deniro do térax,
retomando durante a expiragic a sua posigio
inicial, Desta forma a parede tordcica apresenta
a este nivel tipicos movimentos de respiragdo
paradoxal gue pEo sb contribuem para o agrava-
menta do deficit cardig-respiratério como ainda
para a acentuacdo progressiva desta deformacio
que =5 terminz, quando a rigidez parietal afin-
gir, por ossilicagdo. o seu gran definitiva.

Apesar de existicerm desde o séenlo xvi, refe-
téncias a esta situacio patolégica fol 56 em 1882
gue, EBSTEIN pela primeira vez a descreven e
diferencivu das outras deformagSes torieicas,

. A sua stiopatogenia, tem sidp largamente dis-
gotida, registando-se na literatura as mais di-
versas teorias explicativas,

Reconhecendn om regra wma orgem congé-
mita, pode excepcionalmente ser adnuirida na
primeira infincia, e a este dlime grrpo pertence
£ €ase por nds operado,

Quando congénita, trata-se de uma anomalia
morfoldgica familiar ¢ hereditiria com caricker
dominante & ndo vinculada ao sexo, apesar de
ser mais frequenie no masculing, numa percen-
tagem de 4 pama 1.

Diversas sio as inferpretagfes dadas a esta
afecrio penotipice e assim, segundo ERsTEI,
seria devida 2 wm atrase de crescimento do es-
terno que, nio acompachands o desenvolvi
mento costal, ficaria retrafdo e deprimide.

Pelo contriric FLEscH e SBIEF, responsabill-
2am um excessive crescimenle Jdeste gsso Que,
aesocizdo 2 umpa flexibilidade anormal, seria re-
puxado de encontrp A coluna. Segunds NiE-
MEYER e EcEL, 2 cawsa reside num hipercreeci.
menin dos arcos costals em franca despropergio
com um desenvolvimento oormal do corpo do
esterno. Emo resume, sepondo estes conceitos esta

Eye GAZETA MEDICA PORTUGUIESA
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delormagis seria devida a um distarbio no eres-
cimento fisiclégico do esqueleto tomacics,

Qralres antores porém, como LANGER e ZUC-
EERHANDL, defendem a hipdtese, de que a de-
formagio & devida a compressdes esternats ocor-
ridas durante a vida intra-ulerina por flexio exa-
gerada ou posigio viciosz do feto.

4 etiologia dum raquitismo fetal, sugerida
por alguns, estd posta de parte, pols n&o sb nio
existe nenhum eutro sinal de ragnitismo nes por-
tadores desta defermaagie. como ainda possuem
aspectos toorfolégicos diferentes as anomalias
tordcicas de origem raquitica.

O papel da loes herediliria, defendida por
LEcrald ¢ CHLUMSKY odo se gonecalizou, peis
dparte rarissimas excepgfies. ndo apresentam
gstes doentes estigmas de sifilis cangénita.

Menhuma destas ieorias teve franca aceita-
gEo, tanto mais gue, para as formas adquiridas
nz primeira infincia continuava por esclarecer 2
causa desta defermagia. Pelo contrdria, ol mais
oir mencs uninimemente aceite a Concepgde pro-
posta por BROWW et 1030 segunds a qual, a
¢ausa eHoldgica, ndo reside no esqueleto tord-
tico mas sim n¢ diafragma. nfo sendo portanto
primitiva a deformagdio parietal do tdrax mas sim
secundiria a alieragbes ocorridas neste septo
muscplar e particnlar nos sens feixes ester-
nais.

Segundde a concepgio deste autor, nuns cases
existe atraso de desenvolviments daqueles {eixes,
noutros, atrefia a transformario fibrosa dos
TDEsMas.

Sem davida apdlisando a respiragdo parado-
xal da parede anterior do térax, verifica.se gue
s& pedde ser determinada pelos feixes esternais do
septo diafragmdtico gue representam anatbmica-
mente a dnica forge capaz de mobilizar em diree-
¢30 a coluna o piane condro-estermal. Este, cede
na rena de menor resisténcia oW seja na sua me-
tade inferier, pols, e o nicleo de ossificagio do
mantibrio aparece precocemente durants o 5.° qu
6.7 més da clawsnrs materna, a ossificagin das
(lfirgas estérnebras €6 aparece tardiamente a
partir de 8.7 més apds o nasciments, sendo este
0 rmotive porque o manibro nunea participa
nesta deformmagio.
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Além do diafrapma, desempenha papel ge-
nética importante a formagio aponevrdtica, des-
erita nos tratados de anatomia sob 2 designacio
de ligaments subesternal. Partinde da parede
abdominal anterior, estende-se ssia ormacan
para dentro da kdrax. envolvendo o apéndice
xilbider & revestindo parcialmente a face poste-
tior do esterno, ndo sende mals do gue um pro-
losgamento intra-toricien da linha brznca. Se-
gundo BROwN, este ligamento sofre nesta afec-
fdo um encartamcento progressivo. companivel
com a retraecio da aponevrose palmar abser-
vzda na doenga de Dupuyiren,

Sem divida, para abler a carrecgio do des-
vig esternal, & absclutamente indispensivel a
secqlic transversal dese ligamonto guae se apre-
senty sermpre ancrialmente espessa.

Existemn porfanto deis factores na etiopato-
penta desta afeccan. Efectivamente se o defici
de crespimenty e atrofia dos feixes anteriores do
miscula diafragmédtico consiitvem ¢ <prinium
movenss dg desvio do esternao, 2 fixago defini-
tiva deste itimo depende em greode parte da
retracean fibrosa do ligamento subesternal.

Trata-se na grande majonia dos casos, dama
lesdic tongénita & tnais raras veres duma lesio
ototfide na primeira infincia, apds acidentes
dizpneicos mais ou menos graves, obsirugio la-
ningea pw traqueal, pneamatdrax hipertensivos,
etc., gue determinam esforgados mavirnentos ins-
piratérige diafragmdticos.

40 TRIMEETRE - tygg

A repetida e prolongada contraccan deste
reisculo acaba par levar a uma contractura per-
manente oF seus feixes anterlorss, associando-se
secundraments uma retracgio progrossiva das
formagtes fibrosas do ligamento sobesternal,
Segundo Evmert HooT, £ muito provavel que,

GALEFA MRS PORTIRITESS &
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tenha influéncia um lacior pengtico predispo-
rents

Conrstite: exemplo voico desta forma adgai-
tida » caso Gue 3 SCEWIT destrEvemas, pertencants
4 Clinica Pedidtrica do Hospital Escolar.

5

" - . -
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Fige. 3 &}

Sriznca Jo osexo Pemicinag, cle x3 creses de idade,
nazcida de temao de parta eatdcico, amamentada abe
1m 1@ mis rosem Hada cefatie ae seuw passado, adorge
2os 08 M camodm episddio pulmonar agudo diag-
nortcade comg fong preumdnicn direitie. Fasgads am
A% UEEAVATREN 15 Sl com acentusda ispneia, we-
vilicamla reatac-se dum pnewmorgrax espoatiaes b
pretessiva direito gua, apesac e combatide por repe
ligas punpoes plearsis, por witias vezes 56 foTRy S-
loranie. pondo e Fseo 2 vida da dorote,

Mecosdas duas scmanas apactcs Jeryzme pleu-
ral gue, o hrave trecha, se torma parulenin, seodo tra-
tarle o punghes evacuadoras e peadicilina iokra-
il

foinlecgio code. o pulmdc expande lenka mAas
progressivaments ¢, passide puiro més, o esfag pleu-
ral extd oiitermde por completn consideraouln-sg L.
solvitla a situagin parolépicn. Todavia, corma Sequels.
werifica ge o exisrincin dumra acentwada deformagiao da
parede anterior do térax gue, adsente alé essa data.
s manileston quands drs grave:s acidantes dispneicst,
telido-te acentuacd progressicamente duraate o svo.
lugie da doeaga.

A fig. 1. repreduziade o [mograla dn pareds
anteriar do técax, revela claraments o acondoadisme
prau de afurdamentg estemal, limstade 3 merade in-
forer clesks 0850 com o scu ponlo de wpaior declive oo
apbndice xilsiden B portazio dom as coTactTistivas
mprinlogicas tipicas de pecius ereégparim.

A hipotese. gue de resta nos ccormeu, de ose e
tar dum retracgio paneal de origem pleura] ndo era
admissivel, pois sero et a eausa, cevia & defersm-
rEo atiagir @ prelha costal diteild que, apreseniiva
uma conflignragin cormal. Pelo contrario a daformagia
i exclusivamente sobee & reglas estemal © par
eita tocaiizagan dificilmente 3¢ poderia invocar wind
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cauza pleusal. For outro lade existiam a este advel
zeentuadissimos ntovimentad de reapicagio pacazdoxal,
sendo werdaderramente aspirada parg Jenwe do drax
g extremidade ioferior do edternn @ eada movimento
ispiratorio, paricaligmenie quoandn & CFiXnga Chg-
rava.

Era thip accotuada csia respiragio paracoxal gue
pretgndemns ohter um regisen grafico da mesma, por
guimografin em posigio lateral mas. por razbes de
ptdem edernica, relaciooedas com a pour? idade da
doente, 130 {uf possivel obib-lo,

A fig. 7 represluz o radiografia smmples e peril
qué mostry Dem o Jesvip do esterno cm plano sagitai,
aasim cyma g anpulaments dos 2rcos coslals gue Bitna-
patsam largaments o planc esternai.

Investigados os antecedentes heragitdrios, pem do
Lado paterio oemy do malernn existia caso algum de
pecius greabpium, pele que »e tratzva iodizcutivel-
meole dacty, farna adguirida decerminada prlas graves
crides Jde dizposia do pocumotdEx hipertensive,

A correcpao desta deformagio sé pode obter-
52 rirlrgicaments. Perante a rigida fixagio
da extremidade infenior do estemo pelas forma-
ries fibrosas alris descritas, & absolutamente ine-
fitaz a gindglica respiratéria correctiva, que até
pade ser prejudicial pela acentvagio do desvio
esternal a cada profunda mspiragic,

A Indicagio uvperatona vstd condicionada ao
grau de redugio wolumétnca da cavidade tora-
cica. Como as formas adguoiridas apresentam
habitualmente sinais de defiedt cdrdie respiraté-
it estd nestes casos sempre indicada a correcgao
cicirgica da deformacio.

Pela contrdrio, nas formas congénitas, em
ropra mdily mencs sintomiticaz, 3 abseogdo
operatoda erz defendida pela maloria des anto.
oz, Recentenente, pardm, cirurgides e pediatres
AMETICAMOE, MESIT Itas fommas assintemiticas,
defendem a iodicagao operaténa, nie sb péla no-
rdvel infiudocia que esta deformagio tem sobre
o erescimento da changa, como aindz por @S
de ordem estética de particular consideragdo no
eexn ferninino.

Em todus ps casos deve 2 intervengio cirsr-
gica, realizar.se © mals precocemente poseivel
pais o resaitade da correcgio serd tanto mais -
¢il e mepuro de obter guanin menos rigids for o
aplastrons psterno-costal,

Esalizada peia 1.0 vez por MalEs em 1g21,
mupitas tEm cido as técnicas operaldnas cmprega-

g0 FRIMELSTEE - gy

Geopho e Clrusgla 1z

das ¢, assim, OSHWER e cde BakEY, numa ex-
tensa monografia dedicada a este assunrg, ¢oli-
gitam da lterature mundial nada mais nada
menges do que 32 varianies operalinas.

Para facilidade de exposicio apruparemos
em 3 tipps diferenies as diversas intervengdes
Propostas;

&) Resecgben condra-esternais, consistinds pa
TESCLLAD Mals o mens extensa do esterno e dos
arcos condro-costais.

&) Esternatomias aosversa’s oo em | com
secgio das cartilagens costats,

£} Fmalmente, a modalidade mais recente
proposta por BROowN que consiste na resecglo
para-esternal dos arcos costais segwida de mobi-
lizagios conpleta do corpo do esterno zpos
secgdo do ligamento subestemal ¢ dos feixes an-
teniores do diafragma,

E ineorrestavel a enpericridade desic método
cirdrgico pofs, come Nio Se resseca LEM 52 S8C-
ciona o esterno, respeita-se an maximo a ntegri-
dade parietal do torax.

A sectdo do ligamenta subesternal ¢ das for-
magfes fibrosas  dafregmiticas, responsdveis
pelo desvio esierpal, garantem por oulra dazdo
uma eficaz correcclo cirdrgica, desde gue a in-
terveniao seda reslizada precocemente, Mos ca-
sus operades tprdigmente, ja com franca aszifi
cagio esternai £ preciso compietar zs manobres
operatdras precedentes com a secgio da tabea
anterjor da estemo, pois =6 assim, € passivel
COTTIRIr & sua posicas vicdnsa, elevando-o ao pla-
no desejado de corTecgan,

Mo nossn casa pur ter sido operado prece-
cemnente niq foh necessdric recorTer & esle comi-
plemento de 1écnica ¢ ¢is o reswnd do protocolo
da intervencan:

Scb nartose peral pelo éter com niubagio tra-
gqueal, incigdc Jocyituding] meadwaod pertindoe Jda ma-
nibrig = catendendo-ge ot meia qo epigistric.

Dergolicrta Ja face antericr Jo epierno o dog 2o
condrg-ceatain soguida de ressecha dum e doweze Tado
da &.# partiiagem cosizl. O epdndice xildideo comple-
iamenie enccberts pela rebordo costa: macrgulhava
grofondamenie Do spigisitio, Drepold e ol
zacda, foi sepagade do corpoe exbernal, sepeindete a

secrig da ligamento subesteroal que se apresentazra
coma [erle e espessa formagio wencinssz. Ninginagae

LAZETA REOMCE PUASUGUES Y O
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da face postericr do esterno, libectando-o 2e todas as
inzergdes diafragmidticas. Resecrdo, dum e doutre
Tada, de peruenns gegoentos Dafaecsbernpg da 5.9,
4.4 & 3~ cartilapens costais e Jescolamento progres-
sivo a dedo e togioa de todz a {ace pesterior do corpo
esternai até a0 manmibboe,

Coofirmeu-s& em absclote & opiniio de Browes,
pois oma wez libertado das formaghes {ibrosas liga-
meotares ¢ diafragmdticas, Joi relativamests Thei) ¢le-
var o esbermo ao plang dessjade, que, por meic de 3
pontas kransdsseos a linha odmers 3. oi fixado nceta
pasigaa por ume exteosAo contines Jithzabdo para
rsbe Ao wina pequeoi *ala de KEramer, Mixads & pa-
tede iopdrica por duas espeszad almofades de felor
fixas aps tegumentos com cola de zineo tal coma estd
representade oz B, 3.

Tradasiusdo de 2pa ¢.¢. dge sangue toial derante &
intarvengdo,

Poés.o[mratdrig calmn, sem ioeidentes, relirands-se
gt pontus ag B4 dia, cooservando-se kodavid até o
182 dia z extensdo continua. dat: =@ Que o arpiase
trone condro-raternal, jd apresentawa, pela regensra-
;30 dsaca £m marchy, reaittdecka suficients.

T R a

A Mig. 34 mostra o resaltzda final da corrgccdo,
visivel igualmente aa radicgralia de peelld reproduzida
pa f1g. 5. revelinde ambas um perfeito nivelamento
do plang esternal.

Ae Prof. Castro Freira £ a seus assistemies Drs.
Marques Pinto & Mdria Cordelrd, 91 noasge agradeck-
meatgs Lag 50 por pos ter sido eotregue a solugao ci-
rirgica do caso clinito, come ainda pela oolaboragho
prestada doracie o pds-gperatirio.

RESUME

Aprés quelques considérations sur le sujer
I'A. présents un ¢as de epectus excavatume gu'il
a opéné avec SUcChs.

SUMMARY

After zome considerations oo the matler, the
A_ presents a case of epectus excavatoms which
he has operated successfully,
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O pectus escavatum € uma deformacdo da parede
torécica na qual o esterno e as 3* & 77 costelas estao
desviados no sentido dorsal, sendo o resultado uma
depressdo da parede toracica anterior. Frequente-
mente a depressdo é assimétrica, sendo mais expres-
siva a direita, e o esterno apresenta uma rotacao.
Esta deformacéo foi descrita pela primeira vez em
1609 por Bauhinus, e pontualmente foram descritos
outros casos isolados até ao século XIX.! Trata-se da
deformacao toracica mais frequente, com uma fre-
quéncia de 1:300 a 1:400 nascimentos, sendo rara
na raca negra. Atualmente considera-se que a sua
etiologia é desconhecida, ndo sendo nenhuma hipote-
se etioldgica suficiente para explicar o surgimento e
evolucdo desta deformacao. Aparentemente o pectus
escavatum é causado pelo sobrecrescimento anormal
das cartilagens costais afetadas, que apresentam fre-
quentemente alteracdes histoldgicas com necrose e
calcificacao. A hipotese etioldgica que atribuia o de-
senvolvimento do pectus escavatum ao atraso do de-
senvolvimento, atrofia ou transformacao fibrosa dos
feixes musculares do diafragma, defendida pelo Dr.
Bello Morais em 1949 no artigo publicado na Gazeta
Médica Portuguesa nao é hoje aceite como verdadei-
ra. De maneira semelhante, ndo se consideram que
existam casos adquiridos de pectus escavatum.

As comorbilidades associadas ao pectus escavatum
sdo, de maneira geral, semelhantes as j& apontadas
por Bello Morais em 1949, mantendo-se a cardio-
patia congénita (rara mas importante pela sua sig-
nificancia), a cifose e a ma postura em geral como
as mais salientes. Alguns autores descrevem a pre-
senca de asma, e outros ainda alteracoes na funcao
ventricular direita por compressao cardiaca. Alguns
doentes, pauci ou assintomaticos, referem no entan-
to uma melhoria da performance fisica e da energia
para trabalho corporal apds a correcao cirurgica,
mesmo quando os exames pré-operatdrios ndo evi-
denciaram anomalias, o que aponta para a existéncia
de sequelas subclinicas cardiopulmonares desta de-
formacao.

As primeiras correcoes cirurgicas do pectus escava-
tumforam feitas por Meyerem 1911 e por Sauerbru-
chem 1920.' Em 1949, ano da publicacdo do artigo
do Dr. Bello Morais, Ravitch descreveu uma técnica
semelhante a usada pelo Dr. Bello Morais, na qual se
procedia a resseccdo dos arcos costais deformados,
resseccao do apéndice xifoideu com libertacdo do
esterno do diafragma e seccao da tédbua posterior do
corpo esternal ao nivel do 3° espaco intercostal, para
facilitar a mobilizacdo anterior do esterno (este Ulti-
mo passo ndo realizado pelo Bello Morais).?
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FIGURA 1. Pectus escavatum imediatamente antes da
cirurgia em adulto jovem, observando-se importante
depressao esternal.

FIGURA 2. O mesmo doente, 1 més apds a operacao,
com 6timo resultado da correcédo e com cicatrizes
minimas.

Esta técnica foi durante anos o procedimento de es-
colha para o pectus escavatum. Posteriormente tor-
nou-se clara a vantagem de nao ressecar completa-
mente o0s arcos costais, e deixar o pericondrio, que
leva aformacao de novos arcos costais agora ja na po-
sicao e comprimento correto. A fixacdo do esterno na
posicdo correta era realizada com fios de Kirschner,
suturas grossas, ou placas metalicas retroesternais.

Outras técnicas que ganharam menos aceitacao in-
cluiam resseccdo completa do corpo esternal com
reimplantacdo em posicdo contraria (com a tabua
anterior virada para o pericardio) - técnica com niveis
elevados de complicacoes-, a utilizacdo de ventosas
para contribuir para o deslocamento anterior do es-
terno - técnica com resultados satisfatorios em me-
nos de 20% dos doentes-, e a colocacao de proteses
de silicone subcutaneas - corrigindo a parte estética,
mas sem beneficios cardiovasculares e pulmonares.

Na década de 80, Donald Nuss, cirurgiao pediatrico,
descreveu uma técnica mini-invasiva de correcao de
pectus escavatum na qual se passa uma barra de aco
atras do esterno, obrigando a deslocacao do mesmo
para uma posicao mais anterior, usando 2 pequenas
incisoes em cada hemitdrax, sob visualizacdo tora-
coscopica. Nesta técnica a barra de aco € deixada no
doente durante 2 a 3 anos, e retirada numa segunda
cirurgia simples. Inicialmente descrita em criancas e
adolescentes, esta técnica é hoje também aplicada
em adultos jovens.®#

Atualmente, a técnica de Nuss € usada em quase to-
dos os casos de pectus escavatum devido a sua facili-
dade e rapidez de execucao, bons resultados estéti-
cos da correcdo (mesmo sem intervencao direta no
diafragma ou apéndice xifoideu), melhorias cardio-
vasculares e pulmonares e quase total auséncia de
cicatrizes visiveis* (Figs. 1 e 2).

Mais recentemente, com o desenvolvimento marca-
do da imagiologia, tornou-se possivel, usando tomo-
grafia computorizada tridimensional, a construcao de
barras de aco j& adaptadas e personalizadas a cada
doente, o que facilita e expedita muito a cirurgia, além
de melhorar o resultado final das correcoes.”
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RADIOTERAPIA DA HIPOFISE NA DIABETES SACARINA
RESULTADOS OBTIDOS A PARTIR DE 54 DOENTES *

oz

CARLOS SANTOS € EURICG Pals

Contribuirae de Carlos Santos:

RABIOTERAPIA MICROLOCALIZADA

Sap 14 antigas as tearativas de obter efeitos
lerapiuticos das irradiagbes pelos raios X,
actuznde sobre glandulas de sccregho interna
bem como sobre as regide: de padicular activi-
dade vage-simpitica, como se passa, DOT XM=
plo, nas irradiapbes do seio carotideo, das capse-
las supra-renais, ete.

Hi ano: o nosso calega £ men calaborader
ng presente trabalhe, Do Ewrice Pads, pro-
plis-me que fizgsse a irradiaciio da regiio mipd-
fiso-hipataldmica em doentes seus, portadores de
diabetes sacarina, imradiagBes que realized ce-
gpundo as normas babitals, eeguindo precisa-
mente 23 condigdes que «le me propés. Obtive-
ram-se resultados extremaments interessantes,
que vio ser mencionades no presente trabalhe,

Hi cerca de quatro anos para cinco, cutra
colega, haoje j4 falecide, o Dr. Pereirs Gafhana,
na seguéncia de estudos sens sobre 2 secreqio do
lobo intermediric da hipdfise, propde-me o pro-
blema de fazer a irmdiag¢ac tanto quante pos-
sivel logalizada da hipofize de ris. Resolvi-the
o problema e ele pide fazer as experidncias de
que necessitava. Fol a propdsite dessa tentativa
que me ocotren a idéia seguinte;

Quandz, na lécnica habitual, pretendemos
irradjar a hipéfise humana, of raios incidem
sobre a totalidade da hipsfise e ainda sobre todas
as formagdes vizinhas {seio esfenoidal, talamo e
hipotilamao, etc.]. Ora, nestas 20mas, encon-
tram-se inlmerss centros com fungfes muito

* Os cesultados ogui apresentades {omm Comus
nicades pot €. 5. em coniepdnsia realizada na Aule
Magna da T, M, L. & 2eguic ao cacerramenta de
[I Reuniio Lust-Espanhols de Frdocrinalngia.

JAN -FEV. - rpga

diferentes wmas das outras, para certos aspectos
mesmo funges antagdaicas. Afigurou-se-me, por
iss gue seria interessante procurar fazer a ima-
diagin hmitada, por exemplo, sd do lobe ante-
tigr au 56 do lobo posterior da hipblise ou da
selz tuwrca na sua tolalidade sem atingic as re-
gides wizinhas, ou s do setn esfencidal, ou @b
de tal ou tal zona de hipotilamo, ete,

Depols de ensaiog feitos em vidas condigies
lécpicas, a modalidade gue utilizo acwwalmente
para obter eszes resultados é a seguinte:

Realizei para este fim um aparelbo (fig, 1)
Coma que uwma gaiole em cuin base se pude
introduzit wm ckassis radiografico. aparelho que
s coloea sobre oma cama de radioterapia. Q
doente deitz-se de modo que a ¢abega figue
lateralmente coloczda neste aparelho, Fixa-se a
cabera por medo de quatee gbmofadas pela forma
indicada na figura 2.

For cima da cabeja encontra-se colocada
wna plaga A de matenal raddio-transparents na
qual esti embebida uma grande placa de
chumbo [fg. 3], Esfa comperta ao centro uma
abertura circular, Por denire desta abertuca
eslde pneastrados na mesma placa A bagos de
chumbe dspusios em circunferfncia bem como
uma corca de Dimeros opacos acs raies, { de I
a 1) fermandn no conjunto um guadrante gra-
duada.

Coloza-se o aparelhn de radicterapia numa
posicde tal que o foco da ampela ligue situada
{4 altura desejada)] no eixo vertical que passa
pelo centeg do quadrante. Antes de fazer o tra-
tamento, utilizando a prépoa ampola de mdie-
terapia, faz-se uma radiografia do conjunio,
radjografia qué se revelz ¢ Exa rhpidamente.

Mewsa radicgrafia vemos a regiio que nos
interessa, na qual a sela turca & perfeitamente
identificivel € vE-se ainda a imagem des bagos
de chumba € dos ndmercs hdio-opacas.
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E tste o filme que vtilizo parz fazer a cen-
tragem. Mio interessa neste trabalboe descrever
pormenores téenicos. Bastard pols referic suma-
riaments que os pontos co quadrants graduado,
servindo-nos de referdnia, nos permitem colocar
sobre a placa 4 duas placas de chumbo {vidé
fig. 4 e mais ootraz duas sobre uma sepunda
placa transparenle & {vidé fig, 5] ¢ assim éeli-
mitar um iniervalo quadrangolar pelo qual passa
um delgado feixe de rains directaments apon-
tado & zona que nos interussa irradiar, quer se
trate da sela turca na swa {otalidade, abran.
gendo cntio wda a hipdfise ¢ paupande o hipa-
tlamo, quér sejam apenas os cofs tergos anle-
riores da sela ol 0 o tergo posterior da cavidade
selar [0 que corresponde, por uma forma sulfi-
cienlemente correcta, respeclivamente =6 ag loba
anterior ou w6 a0 lobo poslenor Za hipétise],
As mesmas referfncias me servem ambém pars
delimitar apenas a zona anteroer ou Unicamente
a zona posterior do hipotdlame ou s6 um campo
de muitas pequenas dimensdes apontade a tal
ou tal ponte de quaisgler Iormagdes supra-sala-
res que pretendamos icradiar

Del 4 esle métode a desipnacie de Radiate-
rapia Microlocalizada.

A deecricio pormenorizada da técnica o as
objeccdes que & primeica vista s e paders opor
{pot exemplo, objecgdos quanta 4 exactidio geo-
métrica do métado] bem como a respostez ds
mesmas encontram-s npos Pprméas actigng -
blicados a esse respeita ' 2.

Como saber que a2 nossa lecalizagde foi
exacta o qué o doente se nda deslecou durante
o tratamento? Par confrdle fazemos sampre nao
fimal da sessdo wmwa gegunda radiografia, para
a que intredlazsimos de nove o chasms em posigio
e fazemos wma adicgrabfie sem deslocar as pla-
cay de chumbe, Afastanos eslas e, sem firar o
chgszis da sna posiglo, oxeculamos sabre o
mesmo fitme uma segnnda radiografia. Nesta,
wise 4 imagem de toda 3 Mgido e 1ma pequens
fgura guadrilitera mais escura que noz indicz
o campa irradizdo. ¥ao indicados dois exem-
Pios: Mo primeiro (fig. 6) irradioi-se apenas
o labo antengr da hipéfise (ndmitindo, coma se
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disee, que este ocupa os dois tergos anizrorcs
da cavidade selar). Mo segunde exemplo (fig. 7)
irradioc-g2 apenas o labo posterior.

Pelas medighes o gue procedi e que furam
descritac nos trabalhos cilados poderaes dicer
fue quandae aplicames 100 ¥ sobre a pele chegem
& regiio hipofisaria 25 a 30 r. O valor da radia-
i secundaria 4 dois ou ttés milimettos parz
fora de fuixe principal & apenas de 2 a 3 r.

Droas daz obhjecpies que s= podem levantar
a oste métmle devejana mencionar um pouca
mais pormenonzadamente,

Mraveszando oz rajos cerca de 5 omode fe-
cido cerebral antes de atingirem a regido gue
pretendoings irradiar, guandg sobrecarregarmaos
z pele, por exemplo, com 100 ¥ as porgdes do
cérebro que estan maig para a superficie roce-
Deriio ge — 8o — o r — ete., ista £, ool nais
do gue a hipdfise gue recebe apenas 25 2 10 r
Paortante, guands na radiegrafia vemos o campo
lan Boem delimitads, ndoe podemeos esceecer que
as gutras regides mais superficiaiy do céreheo
eztdo a receber uma dase muito maiar do goe a
hipifise,

Em resposta a esta objecgdo podemos dizer
o seguinle: Os Leeidos gue estao siluados entre
a pele & a hipdfise, no que se refere & acgan
tuncional dos raing X, i provavelments menos
radin-gensiveis do que os centeos imperiantes da
hipdlise = do hipatilamo e assim @ provivel
que possamos contar, por assin dizer, com L
acpio selectiva dos raios sobre aregido hipdfiso.
-hipatalimica, muito embora a dose fisica af
recebida szja menor, Era este o men ponio de
vists ap tomegar este assunfo e foi isto que
publiquel nns pameircs trabalhos mencionados,
Ora. afora trés casps de plaveoma que nio inle-
PS5 POCTNENGERAT aqui, nunca encantrel qual-
quer resposta cllpica nos cases tratados que
pudesse fazer pensar numa acgio dog rains sobre
furmagies maie superficiais. Istn eefore.se aos
Lratamenios feitos com doses pequenas utilizadas
para abter apenas uom efeilo funciceal. Quanda
se 1rela de doses elevadas, a situagde & diferente
¢ pudemos entio provotar nos doenies reacobes
meningeas, Para as evitar arganize] as sessdes
por forma tal que o4 raios incidam obliquaments

FOLIME X - %=
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Fig 1 — Duspngilivg para radiotsrapia microlocalizada

na regido tratada de mancira & obter o habiival
cfeita de fagos cruzados em que az viras for-
maghes superficiais sio itradiadas em diag dife-
rentes & 3¢ na profundidade os feixes coincidem,

Pode pensar-se ainda gque & indtld fazer a
irradiagiic microlocalizada ¢ gue imadiands ¢
conjento hivdfiso-lupotalimica apenas responde-
rio As sessdes de irmdiagio as regides particular-
mente radio-sensivels, isto &, aquenas gue esle-
jam ¢m disfungda,

Foi esta desde sempre a principal objecgio
gre eu pISprio aprescttel a este método. Nos
rasos do v Fwricp Pris, 08 resuitades obtides
cotn a terapéutica habitual [alidzs com doses ve-
lativamente elevadas) e com a irradiagie microe-
lecalizada [lratamentos estes feitos com doses
muito mais pequenas) esges resultados, dizemos,
foram bastante semelhantes, ap que se refere
act aleitos sobre a glicemia, a hipertensio, ete.
Todavia houve com anuelas aplicacBes seacqdes
indesejdivels que L&D aparecerar com as aplica
cbez microlocalizadas feitas com doses maiz pe-
guenas,

Felo peatz doc meus trabalbos figuel com a
impressio nitida de gque a miceolocalizagio € de
faclg 1t e permite escolher muite hem a rana
qur foncionalinenie intcressa atingir. Isto & par-

JAN, FEF. - 1957

ticulzrmente interessante quande se trata de nti-
lizar dosss muite peguenas,

For agorm ¢ aterca deste assunto em geral
desejaria acrescentar alguns comentdnos an que
£5CTEVI anteriormente,

Dmandn comecel a fazer ag irvadiagbes deste
tipp {em Maio de 1533) nio sabia por fomna
nenbioma gearn as doses gue deveria atilizar e
qual o rftmo com que devedam repelit-se as
segsdes, Ao principlo, comeced por aplicar doses
de roo #, medidos ca pele (doses estas que sin
eorrentes na padicierapia habitaal precisamente
da regifio hipofisina). Fui vigiando clinivamente
os resul'ados e comecel a notar que por vezes
os doentes mostravam apgravamento dos einta-
mas pelos quals g2 ensaiava o tratamento, Sus-
pendende este durante alguns dias, a situagio
woltava a pormalizarse. Wao podia deixar de
interpretar esse facto como teacgio o treta-
mento, Passel enldu a empregar doses com a
ordem de prandeza de 30 r. Novamonte se ma-
nifestaram por veres reacgdes DM caso ou
noutro. Reduzi ainda mais as doses aplicatas
£ % poucn e pouce ful verificando que trara-
mentos feitos com doses da ordem de graudeza
de 25, 20 ou mosmo de 15 ¢ na pele produziam
resultados climicos perleitamente nltidas. Este
facty fer-se sentir sobretudo quando as irradia-
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Fig. 2 — Forma e Dxar a cabega

gBes interestavam o hipatifame. Ful levads por
esce motiva a reduowir por vezes as doses aplica-
das até 10 £

Venfice ainda que, quande o intervalo entre
as sesshes £ e trée ow qualre dias dames tempo
suficiente para que as reacplbes s& manifestem
@ que nos permite interromper o tratamento até
que a reacpio passe por completa. Essa circuns-
tincia levou-me & empregar em principio o ritmo
habitual de duas sesstes por semana. Fara cartos
casos camo, por exemplo, para 2 diabeles insi-
Pida, foi levade a farer o tratamento uma vez
POr sSMmana.

A observardo chinica enidadesa da evolugio
dos casos conduzic-me 2 adoptar =m priocipio
pata 4 terapéutica funcionzl as doses mifnimas
e oz grandes intervalos acima referidos comao
seadn as condipdes que me davam maior cegu-
ranga de nde prejudicar os decntes obrorde
tedawia efeitos clinicas perfeitzmente nitidos.

Para quem nic esteja halitvado a fazer ra-
diclerapia funcienal podem afipurar-se as duses
que menciono como demasiadamenie pegquonas
& portanta pede imaginar-se que sejam ahsaluta-
mente imitels. A expecéncia que tenho tido
deste méledo desde Majo de To53 para ol
teri-me ostrado que pelo contridio las sio
perfeitamente activas.

fin GAZETA MEDRICA PORTUGUESH

Um oufre ponin desejaria ainda mencicnar.
Considera-se actuzlmente goe a diabetes insipica
provém de deficidncia da secregic de hormona
anli-dinrélica do lobo posterior da hipdfise. Pen-
ea-se que o glavcomea prévém de deficidnsiz do
fonus vaga!. Aceita-se gue a diabetes sacatina,
quandn hipafisiria, provém de szcesso de secre-
¢ao de hormona diabetogénea por parle deo lobo
antericr da hipéhse. Partinde do priccipio que
eszag hipdteses correspondem & realidace, pare-
cera 1 primeira wisti que convida actoar com
doses peguenas que possam ker efeito exicitante
sobre 0 Yoho posterior da hipofisz (on schre a
zona anferior do hipotdlameo] no caso da diabetes
insipida: gue coneeird actuar também com doses
pequenas, de efeito excitante, sobre a zona ante-
ricr do hipotilamo ne case do glancoma e que,
pele contridio, convird actuar com doses ale-
vadas wobre o lobo anterlor da hipdfise nos casns
ve dizbetes sacarina, no senlidg de fremar a
seerggdn dy hormona dizbetogénea.

Np decurso dos mecs ensaios fni levado a
cepuir um caminho diferente. A este LG Rt
estor wiilizande acloaimente urma hipdtese de
trabalhe que se me afigura eficaz e que conu-
nuzrel a4 adootar enguanio o0z fwctos me nio
levarem a mndar de opinido.

FOLLDME X -Me2 o
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Eu penso gue, quer a plindula em questio
esteja trabalhando em excesso, quer esteia ira-
biibando emn carénciz, sto provém cuma dis
funpae tocal e gue & directamente zobre esta
gue o5 raios actusm, acluande apenias indircila-
mente sabre a hiper — ou nipo-fungdo que a
glandula pussa aprosenlar, A odle regpoile, a
axperidneiz elinica deitgu-ipe ficar & impeessio
de que o cfcito equilibrante sobre a upgdo porc-
turbada se nbiém em alguns casos (que odc em
toduys), indiferentooiente comn dpses pegLEnas,
com dases médias cu com doses elevadas, Ape-
nas, eiopregaids as doges elevadas, provoca.
remiQs poT veges peagnbos clinicas desagradivelis
e indesepdvels ©ogue NAo acontote ou Aconino
e muite MEenot grad ¢ utilizarmes doses pe-
quinms. -

¥ levado, por isso, a empregar de prefe-
rdncia doses pequenas Mesmo Dog CAROS S0 gue,
como na diabetes sacarina, s supde gue existe
hiper-funcio de lobo que estames a jrradiar,

Em trabalbo anteror emiii a esle respeio
uma hipdtese aue desejaral reproduzic aqui.
Admilia-se que, quando uma formagio glandalar
ol um Ccentrp vago-sknpatico me cncontra em
funcionamenty nérmal, nés pagemgs fazee inei-
¢ir sobre essa formagio gualguer dose de miss X

Fig. 3 — Dwas plicas de chanha crlocidas soooe a

ploca A delimitam wma fenda Jongisutdinad

FAMNGFEY. - rysr

Secpac de Endocainalegio o Wulrigho %

Fig. g — Radipgralin da pieca 4 Placa Je chambo

com aberurn cirdular a0 centro. Bapos de chomim &

mimeros ridio-opaess, [ormncde so conpunto um
ouadrante pracuicds

por mais eievada que seja que o efeito serd
absolutamente nala. Aceitavi-se e a minba
obzervacho levou-me a confirma-lo, que, quanda
ha uma disfungdo, por exemple no sentide va-
gotdnies au no sentido simpaticoténics, se sub-
melermes a Tegifio 4 2cpde dos ralos X oeles
acihzriog no sentido de levar 2 fungio 4 noma-

Fig. 5 — Muiz doas placas S¢ chuombo colocadas

sobre a placa ridie-tronsperente IF delipitam uma

iwnds trnswersal, completando sesim a demarcagdo
ey feixe de maios
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Fig. % — Trracdiagho v ol antecinr da hipdlisc.
Radiogralia e cowfrdls

fidade e islo guer a dase empregada zeja Jraca,
quer seja média ou seja elevada.

Para explicar astes [aclos imaginel 2 seguinke
lipéteze. Comeparo o que obscrvamas em tais
condigfes oM 0 que S Pasza numa cimam de
ionizagio, tal como as gque stilizamos parm medir
doses e rains X, Qualguer dessaz camaras,
chejas de ar, temm ao centro uma hasie metilica
izelacla gloctricainents da massa <a chmara. hayte
que csi liada a om dispesitivo produtor deo
exectricidade. Enguants a baste cential nio estd
carregada electricamente, podemes fazer ingidir
sabre & camara qualquer dose de raios X que
nada se passa. Se oa haste, porém, esth carne-
pada, quer suja de ewctricidade positiva qoer
sgja de electricicads negativa, quando fazemos
actuar rajes X sabre a chmara, o ar toma-s:
condutor ¢ a haste desearzaga-se. Logo que o
patencial eléetrico da haste seja igual ao da
parede da cAmara, pudemas cantinuar a fazer
incidir rajos em gqualguer dose que nads mals
st Dasss.

Partincla de conbeshmenta de tais factos, oo
emiti a nipstese de que quands a glindula se
cneonbie em fungdo momal, cxisie cquilibes de
cargas elécideas, |possivelmente de cargas colol-
dais). Os raiosn X poderfio nesse caso incidic em
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aualquer dose que nada se passari. As periur
bagdes no sentido vage-tonics on no senada sim-
patico-tdnice proviram do desequilibns clecinien
das cargas, no seniida positive oo no sentido
negativa. s raigs X acarretariam pottante sem-
pre & neutralizagic desszs cargas. carrigindn a
disinngio ¢ iaso, portanto, qualguer que seja 9
gentido dessa disfungin. Uma wer atingido o
csiiiboin, gode a dose de ralos KX aumentar
que nds veremos qualquer ¢feito, dai abter-se o
meza reau'tade indferentemnente com doses
poguenas, com doscs médias ou dases clevadas

Esta hipdiese afiguron se-me 2licianle e sor-
vig-me comee apoic mental cara moitas das apli-
cagbes que tenho wvinda a farer. O tempo nos
dird até gue ponto ela & 104l para cxplicar as
fendmenns conhecidos ¢ peta peever fendmenes
LTS

Mos trabalhos anteriores mencioned desonval-
vidamente aiguns rosultados obtidos, a saber
Maz situagfes reumatismais [irrattiagdo do kobo
anteniur da hipdfize na infenglo de excitar a
predugdo da A C. T H.j: na dizbetes insipida
iirradiagie do lobo posteter da hipdiesc bem
come da zoan: anterior 2o hipotilemo na inten-
gan de aumentar & secrecdc da hormona anti-
-dinretica ) mas sinusites esfenpidals [irradiagio
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anti-inflamatdria do seio esfendidal, a qual com-
pletei ulieriormente fazendo no geral também
a irradiagin do prope celular etmoidal poste-
rior)) oo glaucoma {umadiagia da rons anterior
do hipotilame, com a gual se obtiveram resul-
lados particulanmente interessantes, assunic gue
foi publicada separadamente ' emn colaboragio
cain o D, Cavalerre de Ferraira) .

Para terminar, apenas me cumpre dizer gque
quande fiz oz primeiros ensaios sobre diabetes
cataring oo irradiagdo microlocalizada, nag
inha ainda uma wmpressip bem fundamentada
sobre 03 resultados colhides, dada a inconstincia
o a irregulandade dos reseltados favecdwels.
Hoje, com mais tempo decorrde ¢ informes
counpletos sobre eases casos, gque o D, Eunca
Baip o) seguinde o gue sw acompanbol com
muibo interesse, tornoi-se possivel apresentar o
reznllades, gue ele comunicand na seu irabalha.

Contrbmgdo de Ewrlcs Pafs:

Drestle tga7 que eslarmns tentandg avenguar
a acgde dos raios X sobre a hipéfise no diabetes
racllilus, dada a digeprddncis dos pesaitadns que
tém zide obtides pelos wvasios autores com cita
indeiidade de teraplutics uoti-disbética, As
nnssas  primeitas conclusdes, referentes a 14
doecies, foram publicadas en 15407, Na se-
guéncia desse antaic € em honrosa colaboragio
com 0 Prof. Carlos Samtes que irradiou s maior
parte dos doenles em que sa basela este trabalho
tos outros foram irradiados pelo Pref Bérard
Curdes], wvimos relatar o5 resultados atf esta
tluta oblides, numa szintese das wdriac observa-
ries levadas a cabe doranre o ternpa que decaroe
de Cutobra de 1447 até esta data ¢ num total
tle 54 doentes.

Mem o rempe e observagdo & bastants
lunge, nem o mbinero de doenies observados
suficientemente elevady paca permitic que ac
cunclusdies a que até agora chegamos possam
eer tidas cama definitivas, particalarmente poc
s tratar duma doeng: — a Jiabetes sacanna
tEo sensivel s mais pequeenas alteracies, dificeis
au irmpossivels por vezes de dominar em encaios
desta patureea ¢ gue actoam coto zcausas de
erear ma apreciacio dos resultados. Mo entante,
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2 cuidadosa ebeervagio sistematica ode cada
caso, pelo tentacio pericdico que temos man.
tido e eontinuames a manter com os dusntes em
estudo, através do consaltas, de exames labora-
wrizig, de palestras, de comespeadéncia, ete.,
conseguindo-se aguelas condigbes que diminuem
ac anlnimog a5 ta3o frequentes «cavsas de erros
nestas circunstincias, pode de algum mode com-
pensat o nosse Telativamente reduzide ndmero
de casos.

Alm disso. o= resultados brithantes gue
vhtiveram algurs dos nossos doentes com toent-
gerterapia hipofisdnia justificaniam, sé por s,
quanto a nos, a publicacia duma nota.

Em sintese, podemes afitmar que da expe-
rifncia atd zpora oblida deste assunto cochernos
4 impressio global d= que a roentgenterapia da
hizdfize, ao contraro do gque se pode dedusy
dos resnltados publicados por outros autores e
na nossa Peninsula por ANDREU URRA e ola-
bomadores °, continua a ser ainda o método de
escolha para o tratamento da diabetes hipofisé-
ria, como 4 BaUER * tinha afirmado em 1540,
0 gue acontere & gque, a par des reseltados
excrlentes obtidos em alguns casos, outros bl
que pouco melhoram apds a irmadiag@a.

Chamar, peis, a atengio pala esin iGcons-
tancia de resultades, estimulande clinicos ¢ in-
vestipadores a averiguarem as mzdes do lal
inconskineis ¢ a tertarem solugdo pam o3 pro-
blemas {ocados, eis o principal objective do
prezents trabalho.

Rusultanns

Para facilidade de exposicio pudemeos dividir
o denmles estudados em 2 grupos, pedencende
ao primeiro grupe agoeles casos que foram
irradiadas por estmha a que presidiu apenas o
cotérin cllnice ¢ ap segnado grupo oz diabéticos
nas quais a indicacho de menigenterapia hipo-
fisiria foi baseada na pruva da para-oxi-prapio.
-fenona, por nds proposta,

E evidente, que os resultades compantivos
apreséiados foram obtidos 2 partir de docotes
1anto quanty possivel nas mesmas condigdes die-
Léticas ¢ ambientais,
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Iy — A este grepo pertence um total de 33
doontes, de ambos o5 soxes, de idade entre 2z
¢ B4 anos & com um tempo de evolutdo da
doenca, ou wnelhor com um tempo de existén-
«ia conbecide da doenga, gue nscilow entrg 2 me-
583 8 24 AN0S,

As primeiras conclusbes dos 14 diabéticos
inicialmente irradiadas foram publicadas par nds
&m 1949, na parte refereate 4 acdo da radiote-
rapia hipofisaria sobre a tensio arterial. Mio
g6 relataram nessa nata of resaltados meizbid-
licen até entio obtides, por nda se nos afigura-
rem, 4 época, de interesss, dada a ineonstincia
desses resultades & por pormos em davida, pelo
pouca ermpo decorride, a persisténcia des re-
sultados favordveis observados, Heje, com mais
casos [mtados & mais repetida observagio, pode-
mos afirmar que, numa primeira fase, guase
todos o5 Toenies teferem nilidas melhoms seb-
jectivas. Sob o ponto de visla objective verdfi-
cimue, na roaioria doz casos, uma balxa da en-
sio arteral, mals o0 nenos transitonia; nalguns
dnentes, wma tendéncia para equilibric de pese,
quer dizer um anmgnle Nos magras e uma dims-
nuicdn nos excessivamente gordos, omooguase
todos, mma melhar capacidade para o frabalho,
€ urnaz maicr resisténcia aog «Stresse: naturais,
traduzidas par uwma diminuicao dos dias de inca-
pecidade tempordna para o exendicio da sua
profissTo.

(ke recoltados metabdlicos observados apds
a jrradiagZo da hipslise nesles primeiros 33 diz-
bédens foram, eome se disse, dificels Ze inter-
prefar pela sua inconskincia ¢ drregulandade.

As alleragdes metabolicas inrarm avalivdas
afravés das andlises de ronina, gue sistematica-
mente sdo levadas a cabo todas ok 15 ou 30 dias
fconlarme os doentes) — glicemia & uremia em
jejum, amilise de urina (gHecosiria, acetomina,
dgido acetil-zcdélico, albumindrna, ¢ exame de
sedimento] e ainda afravés de pecfis glicdmicos
camn sobrecaiga de glicose feitos peciddicamente,
fanle quanto possivel sempre nas roCsmas oof-
dindes.

Deste conjunto de doentes que fizemaos rre-
diar, uns eram inselino-resislentes ou haviam
mastrade pouca sensibilidade 4 insulina, nuteas
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eripy sensiveis & insulina e estavam fazende
uza dela, putros finalmente nunca tinbam feito
tratamento maulimico.

Das 33 daemies irradiadas, apenas g tiveram
nitida melharia metabdlica [destes g, eram 3
insubine-resistenies ). Porlania, esics doenbes, na
sua grande mawona, [24 casos) ndoc aprescnia-
ram nem durante nem apds a radioterapia hipo-
fisdma [realizacla coam a tfenicz cldssica, em
seaples de Dop a Ig0 roatd perfazer um wotal de
3.000 & 3.500 1), alteraqdes metabsbicas estaveis
digpas du mepgio, gue indicassem melboria real
da swua giduagino,

Droe g doentes gue obtiveram nitida e estavel
melhoda, um deles, gque 0fn era insuline-resis.
lente, apresetta uma silnagde {do surpreendente
que, com todas as reservas, que =6 o futuro
paterd vsclarecer, nos atrevernns a falar «e
wraq, pela mmemos, saparents curas,

Ltamos a segoic o resime da bigtdria clinice
dosle dognio!

A, . 5 — Dodaly da sexo masculing, de 42 aoes
dooadaade, 3 gquerms i cerca Je omoane ales e gos
consuliar foi diagnosticada dialeied sacarine, ches
gaado o alingir 6o g de plicosiria dilria & 230 mg 5,
de glieemia am pejum. fJoands pela prmeira vz s
censulicn (Margoe Je 1g48] & em oeonsegaincla de tra-
tamnenlo inzulinece gue rslavoe fazenda, rido apresen-
tava gliegtarin ¢ tivhs una glitemia em Jepuon e
152 mg %, Queizava-se e lorles celaleiss o e que
Livha eugorcado nos Ollimns & moses corea e 15 2@,

Suspendirla coulelnsarente 4 insadivta, voliow a
glicnsiria & qubin o glicemia. Fez-s2-ihe uma prova de
salsrecarga de Exlon-Rese que b pesitiva, Tansan
arwerial: Mx, 21 = Mn, 12, Exame do fonda do alheo:
onrmal, Exame radiogriflicn da sela twrca: narmal,

Submetide 4 racdioterapia  Impoiisiric  {locmica
eldesien — se55dey clg rfa rooealal g e] eremegoo
imediatareale o revelsr itidan :nelhorax, guer gwl-
petivas [lesaparccoments flas cefaleias, senracdn de
Tiemy gskas)  qeer Abjesctives, onstpuindo-se an Cot-
plees as 3o ¢ owita pecda de peso e 8BS kg, a
narmalicagio da tsnsaa arlecial, ame baixa dos niveip
Elicémices pm o jriem para D20-tg0 ME 75 & aplicorinia
yuase constanly, Eatos el booon-se goedlsamln,
osbando actudlREnle sAM quaisquer cuidados especais
alimeninres. com 0 pess corporal oormal {cerce de
i kp mengs do gue quanrls fa pomenry olsenacha),
AT Quaisguer gQueixas, comm o plicemaa ogrmal e
inclugivé crm provas Je Exton-Hosse negativas, que
sistemiiieamante 1€m side répetidas de & em & meses.
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O qestantes B doentes [dos g que obtiverzm
rrethoria apds & ioadiagio), apenas com uns
vagos cuidados alimentares e uns complexos vie
taminicos g o em dose didnz coreente, con-
finuam hd anes a manter os benélicos efeitos
da radioterapia hipofisiria, apresentando sishe-
maticamente niveis de glicemia em jejum guase
normals, ausénci de agdcar nma u@fa, M
nuncy ter surgido em nenbum deles durante
lode este tempo de observagio gualquer acidente
cetonice, Estes § doentes mantém, todavia, uma
anormal tolerincia para os hidrates de carbona,
poit que & prova de Exton-Rase de sobrecarga
de glicose nunrea deixen de ser positiva.

Conn escalher oy diabétices que poderia tee
vanlagem em T rradiacos?

A avaliar pela experizncia colhids dos 33
doentes gue constituem o pesso grupo I, a in-
sulino-resisténcia, embors de algom valar, nio
ze rrvelon por s sd de cardeler declaiva. B eorto,
que os doentes idsulino-resistentes mefhoraram
considérdvesmente apés 2 irradiacio. Mas nin
£ menos verdade, gue doentes insuline-sensiveis
g2 mostraram reapindo favorivelmente 3 mocnt-
ginlerapia e que ndc foram os diabéiicos insu-
lino-resistentes agueles que maior beneficia tive-
ram com 3 radiolerapda hipofisina,

Em face dos resultades abtidas, pacece poder
aceitar-se sem esforgo que, nestes g diabéticos
irradiados e methoradas apds a irradiagio Jentre
o5 33 subioetidos 4 radioterapia hipofisaria),
sxistia uma preponderante acgdno e factoros
hipafizarios na ¢volugio da sua doenca, que pe
rlivs X elimipamam ou inibirarn.

Como poder avenguar, enles do rognipenfe-
rapia, quais os diabdticns eam preponderante
factor patogénice hipofisario?

A circunstaneia de Bou-Hou ' * ter preparada
a4 para-oxi-propre-fencoa on composto H 365,
em rogg. cuja fémoula guimica represenla de
certu tnodo & grosseiraments, a semi-maldenla do
diatil-estdlbestrel, considerada pur PErRanLr

FAN -FEV. - rggy

Seeede de Eodacrmalogia v Malrigie 10

um frenador hipaofisiro de sintese de incontes-
tavel valor e de grande actividade, veio anxiliar
as nossas diligéneias, Comn efoito, 2 para-oxi-
-propio-fenona mantm, eomo 2 moléculs inteira
do dietlb-estilbeazrol, uma acglo frenadara enbiu
& secrecdo das eshimulings hipofisdrias.

A para-oxi-propio-fenona desencadeia, tam-
bém, e tavitos diabéticos, uma acgdn hipogli-
vémica fugar, por vezes muito nitida, coofurme
foi por nés descrito em trabalha publicade om
Tysz it

Fundamentando-nas nos seguintes factes: que
a hipdfise exerce um efeite mais oo menoes
imporiante sobre o metabalisme dos hidratos de
tarbono, gue a para-oxi-propio-fencns & um
frenador hipofisino de valer considerivel; que
a pars-ox-propio-fenona exerce uma acgfe hi-
poglicémica mais ou menos nitida nos diabétices
e finalmente que este cfeita bipoglicémico da
para-oxi-gropio-fenona € devido 2 vma inibigic
da hipdfise, atrevcmo-nos a propor ', em 1gg3
fo 1" Congresso da Unide Médica Mediterrines
(Palma de Malurca), uvm nove método para
avasiar préviamente ¢ grosso modo 05 resubados
gue st podems wir 2 abler pela dradiagin <o
hipdfisr em cada diabélica,

O métede cansiste muwito simplesmente na
observatdo do nivel glicdmice Jdo docnle om
extude, antes e depois da ingestio de 1.5 gr de
para-oxi-propia-fenona,

Na pritica, a prova realiza-se fazendo a pu3-
meira estmafie de sangue em jejum, devernda
@ doeqte ingerir imediatamente & segnir, por via
oral um nimers de comprimides necessdrios de
para-oxi-propio-fencna para perfazer o total de
L.5 gr da droga. As calheilas seguintes de sangoe
fazem-se de meia em meia hora, cendo o dltima
ag fimv e 3 bhoras. Oblm-se assim uma curve
de glicemia expenimentat, coneecutiva 3 admi-
nistragin da para-oxi-prosio-fenona.

Dos resultados colhides em centenas de pro-
vag pade afimmar-se que na maioriz dae corvas
st observa ama queda maior ou rpenor do nivel
glicémice, pela actio da parm-oui-propio-fenong,

Duanio & interprelagin da curva ausim
wbtica diremas baseadss na mesma expenéncia
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que, = 2 queda de nivel glicémico, em quelquer
das colheitay, baixar pelo menas 15 % a partic
do mivel izicial em jejum, considemmos gque
necge case a influfneia do factor hipofisério
sebre o motabotismo glucidica & de tal forma
importante que justifica, desde lopo. cnsalar a
radinterapia hipobisana com probabilidades de
R

Iy — A este segundo grupe pertencer em
tatal 21 diabdticos, de ambos oz sexos, de idade
eoire a3 28 e 50 anns o com o tempe conhecido
de doenga, em todos os casos de curta duragdo,
dias ou =emanas. [Todos of Coentes nos foram
crviados o nos PrOCUrAGAT A SEEUr Ao conhe-
cimento da sua diabetes).

A& totalidade dos doentes deste grupe {od
ircacliada apos ter-se feits a prova por nds pro-
postz, com resnltado sradigterapia hipofisiria
aconselhdvels em todos os casas, quer dizer que
o nivel gicémico om qualquer das colheitas,
apds a ingestdo da para-nwi-propio-fenona, tinha
baixada de pelo menos 15 9% do nivel da gli-
CEMia &m jejum.

Desde que baseatos a eseciha dos diabéicns
a irradiar na prova par nds proposla, os bene-
ficios obtides apds a irradiagio passaram a ser
muila mais regulares, quer no que respeita 2
queixas subjectivas, quer sob o peonto de vista
metabdlica.

Tadas en 21 downtes deste grupo refericam
apds a madicterapia hipofisira melhoras sobjec.
tivas ¢ em ipdos eles venficimos também sob
o pontoe de wista objective melhoras maie ou
menes nitidas.

Observimos em iodos o8 casas, apds 8 roemt-
genlerapia, uma queda da hiperglicemia.

Em 16 doentes a glicemia velo para os limi-
tes mormais, sem gualquer ewira lerapiutica e
apenas, alguns deles, com umas vagas testrigdes
de hidratos de carbono. Dods cestes dosntes estdag
gem qualquer tratamenlo depois da deradiacio
e mestas cirounstincitas hd 3 anos, gquatro hd
2 anos £ dog hA 1 ano, aproximadamente.
Esles doentes mantém podm ‘odos eles, nia
abstante o sew gstado aparentcments nommal,
werfa intolerdncia para os bidrocarbonados, -
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veleda pela prova positiva da sobrecarga de
glicose de Exton-Rose,

Resumimos a seguir a historia clinica dum
deente deste grups jum dos que menss tempo
tem de observagin apf: = itadiagEe hipofi.
sariak;

L. U — Dosnte da sexg mascoling, de S anns
ue dcdade, gue nes {0 enviado loge apbs ter sicloe diag-
nusticuda uma diakeres Saearifo e Movemlbaos e 1ggs
sgloemis 260 mg 9% uremia 3085 mg 3L plicosoria
S.20 geflitre acetostiria + 4+ 4+

Sobmetido & prova di pard-gxi-pespriosfencni
olitdim-se wma baize e g0 % logo el Drimeba
colleita, razic porgde 33 loram feitas 3 colheitas
[glicemia em jejum 267 mg % ghceaua meia hgra
Apds 1,5 g de para-oxi-prapio-leaona 160 mg % nn
meia hora seguinda 1gF mg %0 g0 mincbos ageds o
iugestdo da droga 185 mg %L, Resulludo da prova:
am 850 Teasdo artecies: Mx a7 Mo, 1o, Preo d6 kg

Sepn qualquer mecicagho sdljuvante & en regime
aliognnar de wligta Gvrow & submetide 4 amoobagin
miceclacalizadi da regiie Jdu stla terma {Prof. Caslos
Matosp, Comesau a jralamento o z4 e Dezemibin
de 1955, E-lhe imadiaue o lobo anterior da hipdlise,
Vel apligagdes), w osela targa oa totadidale (o oaplica-
can]; finglmenta o srradiagan € limitada aa 1 4 mddin
ca sele wueca (3 aplicagbes). Copdicdes e itracdiagio
-— Ddglanaig foca-pole Snocm -T:JII.H.‘:{I_I: a0 s, [lera
tle 0,5 de cobre ¢ 0 e alwcgams, Those  (zetadn s
ary 23 v em gualguee das sessfies, Terminen o sedmng-
genlerapia em GO de Margo e rg56.

Tugn 45 pricdeirss sessdes 56 obtém melharas =yl
lectivas ¢ abjectivis, desiparecendn j aceLonlria @
a glicosuria ¢ dimingiade progoessivamecule a hiper-
glicertn. Em 28 Je Murgo de 1456, com dieta hvre,
ws resuliados das andiises Jabaratotius =<io oz stgmin-
weh ghitrmia 13 mg . Uremia g3 mg % Aadilag
e uriog: vestigios e ghcose: pestanke almoisbamenle
nrmal.

LD girtdn para ¢ o sewr guaslguer gweet nredicegde
i resuliades laborlenais tEm continuasle. mais o
raeies, dentre de Emites oormais, manieide-se o
copnjc SRt guewsas, Eofn uma dield quase semoges-
eigien alimentares, & prove la selrecang de Exuon
~Fooe cevely, tndavia, aimila inlolerdncia relativa, Che
aetls glicfimicos da sebrecarga de glizose nisiivs o
woluais paresem contparabivamente moslegs que ha
agord vm auménta Ui loleriagcia e 05 agdcaed.
Ta Mx. t5; M. 8,5, Peso 83 kg

Também os restantes 5 doentes {des 21 deste
grupo’ abtiveram apds 2 radinderapia hipolisiri
resiltades dignes de mengio, ainda gue, em
nenhum destes 5, a hiperglicemia tivesse voltado
para o limites normais.
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Em: 3 deles werificarame-se apreciiveis me-
lheras, reveladas per wre nitido aumento da
lolurincia para os hidratos de carbona e ainda
par urea maier sensibilidade Az mesmas doses
de insulina, 2pés a irradiacio. Seja-nos pecrm-
tido resemir ma’s uma histéria clinica referente
a win destes % doentes;

FoU0 G — Sexo maseuliog de 31 amas de nlzde,
consulte pela pricesira vez e Maia de iggg. soem e
nliade pelo scu mddso asEstente, pog Jdialetes zacy-
rina dizguosticada b coren de um més - ylicesiria
&4 grihtro, glicenie 445 mpg 99, Apresentava umi
mnsulino.registéncia yelativa [eom Jicia basal & Jo wni-
dades didrias de ioasulos, 2 ghcemia tinla Doixada
pach ¢Iv Mg % e com S0 wudades dideias Je iuswlioa
apedias para 383 mg 9%, mantendg-se a glicosiria
guage nalterdvel]. A cossastdnein duma teberneslose
vulmonar bilaieeal, em gvolugia, excavalda, de tipa
francamertls exqubativg vinha sinda agravar a situa-
¢ho. O doente posave 35,700 KE ¢ apreseniava mn
ingu eatada gerol, hdo nlslante o terapfulica espe-
cifun [estreplonneinad-hideazidy +Pas] gue hi meescs
Ihe estave a ser instilulda.

Subimetdo & prova da para-oxi-propio-fenana, ve-
rificou-s uma gusda o ab 9 du nivel glictmioo s
jejumn, ngoguarly mein bora, pelo gue fub aeensslbada
a rodiniarapia hipglisaria. Tinha entiu wmna gheemia
«m jejum e 440 mg Y% v glensics de 47,06 geilitre
vom  fe wpidaedes deodnsaling dedras e ool dista
contendy cerca e 200 ge qle hidrates de coctino por
Jian, Entre 27 ale Mue e au de Junho Je wash, i
ram-se # sessoes loalietdns oo ohog anteror da hipd-
Ese, sendo € Coprt S0 ¢ € 2 00 D00 T, foesto aliwra
Lnda se faziam us tratamengos comodoses maiores dio
fur ks Qoo vierim o adopear-se depris).

Terminada a radisierapin migiplucabizada hipeh-
sarie JFrof, Curluy, Semlos) obssrvarame-se nitidas
mglhipras; g 2 ale Julbo de 1954 pesa g7 kg ghiveaniy
2%7 My %, glhcoadria 37 grelitoo, mantendo 3o wni-
dades de insulina ¢ a2 mesma Jieta. Emn 1 de Seremibre
de 1g5q aumienia-se o quantidade dos hidratos ede
carbole dacios solindo a gliceminy e aomenianda a
elicesdrin, Aumently 22 2 doss de insuliog purs 40 uni-
uardey dideias v e § de Wovembrn de 195y, o doenic
jia com 45 kp aprecenta uma glicomiz Jde tod mg %,
uremia 42 ME % ¢ plicosdrie 3,7 grflitzo, A radivgre
fia da térax revelon cotio wma apreciive] regressio
dos sinais dnliirativos. Meastende a mezma dicti
tean-5e pudido i dimdnuinde progressivamente a jnsu-
finaterapia ate que ¢m 15 de Julhg de 1955 passau o
io|ectar 10 wnidedes diariay, A partic de 11 de No.
vernbira de 155 ¢ atd & presenie data o docnis tom-=e
manitile com 10 unidades de inseding i ddes alber-
nados, semore coon valoeed ghodmiogs mals o mesod
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Sereznobe Endoerinn'ngiy ¢ Mdrigia 13

NOTINGI% © Quals MiSlerGticaments oM glictsiria) \em
presentements $2,700 kg de pesy @ relomioo o sco
tralbalhe hi cercz Je um ang (Lacillossopin negetoen
e veletaale Je sedimeniegag normal) .

Mes z oufros doentes [dos 5 que apds a
irradiagie continuaram com hiperglicemda), uio
Fordemos ter por enguanta umd ideia précisa
sobre a acgdy da radicterapia hipofisina, ainda
que se reconhegam algumas melharas, Os resul-
tadus laboratoriais obtides tém sido inconstanies

¢ pur veees contraditéeios, pelo qoe ndn nos
fol permitide até agors fazer um juizo seguro
e preferimeos considerd-los, por isso, come casos
e gque a terapéntica pao deu resultados intgica-
mente satisfatdrios.

Para ndo aloogar demasiadamente a exposi-
caw, resolvemos omitir 2 publicacao no final
deste tmbalbe des resumos das histdrias ciinicas
de todes o8 5q doenles que mos serviram o
hase a estas consderagbes e que foram subime-
tidos & radioterapia hipofisira. Ao destacannos
ws IrEs historias cllnicas mesumidas acima, pre-
tendemus dar wma Jdeia Jo esojunly,

Niu podemus, porém, deixar +¢ fazer refe
rdncia especial a uma mea dizia de pommenores
extraidos das Wisldras <linicas pAo publicadas
gue se nos afiguram de certo interesse pela sua
o gimalidade.

Diais doentes — ace quais estavam sende fei-
tas 2% irradiagdis sepundy a teeniea clissica e
el gque a dose utifizade em cada wma das
gusnbes era 2 habitual de 1op T — apresenlaram
reacgies fortes, a seguir as respectivas sessdes
de radiokerapia, pelo que se fol forcado a inter-
romper o tratamente. O primeiro reccheo apenas
Towr ¢ oolma Onica sessfio. () cegundo uwm tolal
de zoo r. O cudose & gue gqualyuer destes dois
doenles pbteve depois melaoria aprecifvel, 1ants
sob o ponle de vista subjective comeo sob o
ponta de wista laboratoral, da sus sitaagio
diabética.

Dioie outros doentes que estavany tambéo
Fazends a3 irradiapdes sepandn a téeniea cldssics
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M Beeein de Erdesrinnlopia & Kutrigks

vhriveram, de tal forma, melhora sob o poato
de wisia metabdlico que s interrompeu {um
deles por conselhn do Prol. Séward fuedes que
fai seguinda o Zoente cuidadosamente} o trata-
mento radioteripico, sem que st tivesse atingids
a dase tatal des 3.000 r habituais, dada a circane-
tincia de ter baixado o nivel glictmico para os
limites normais, pelo gque foi desnecessdrio can-
tHpuzr a fazer-the mats irezdiagdes hipofisanas,

Felc gue respeita & radinterapia microlocali-
sada, trés doentes, todas estas do sexn feminino,
siveram também um resultado que merece refe-
efRcia esperial & gue ftem um intgresse quase
experimental. Trala-se de doentes, duas delas
oM fengprusa, oma delas com irregularidades
de carigler menstrual de tipo amenoreeica. A
seguir 4z irradiagBes da radioterapia microloca-
lzada, & nao gbstante as doses pequenas empre-
padas, quaquer destas trds doentes win reapa-
qocie o sed periado menstrual de duragio quase
normal 8 a 10 dias apds a irtadiagic. Eote £ um
assuntn oue estd em estudo ¢ que merscerd mals
tapde uma nota especial com maior desenwvaol-
vimento,

CoNCTUSOES

Ainda que da nogsa exporiéncia ndo nos seja
permiitido trar por enguanta conclusfes defini-
tivas zobre o assunto, julgamos no entanto poder
coenelnit desde j4 o seguinie:

17 A radinterapia hipefisira ¢ um método
valioso de tratamento em alguns casor de dia-

Jan.-Faw . - 1057

beter sacarina, dades os resuitados benélices
ahoolutamente confirmados que ¥m side oblides
nalguns dizbéticos, quer antes, guer apds a in-
trodufio da prova da para-oxd-propio-leacna.

2] A maior percentagem de sesultados favo.
riveis ohtidos nos doentes irradiados, cuja esco-
lha foi baseada na prova da para-oxi-propio-
-fenpna, suegere hawer vaotagent no uso siste.
matico desta prova.

1y A inconstincia de reactio favorawvel &
radigter=pia hipofisiria em tudes os deentes em
gue a nossa prova ¢ pomtiva revels que nio
termos alnda resclvida totalmente o problema
para seleccionar os doentes de diabetes sacaring
a irradiar.

4} O prande interssse clinico e lerapdatics
deste assuntn exigida wm estudo profundo de
investigacio clinica expecimental gae as nossas
actuais condipies nia permitiram.

5} Oz resuliadns obtidos com a téenica <lis-
sica da recnfgenterapia hipalisatia ¢my compa-
tagdn com os do recente méteds da radielerapia
hipofisiria microlocalizeda parecem sabreponl-
veis Nos Noss0s €asos. endo a emicrotacalizzdas
a vanlagem de empregar dozes muito Menores,
quer em cada semdo, quer no'tota, 2 de apenas
sor alingids uma zona circunscrita e de muito
menat volume,

6] Nao gbearvimos em qualgoer dos doentes
de diabctes sacarina submetidos 4 radioterapiz
hipofiziria micralocaizada nenhuma  reacqdo
desfavoravel gue impossibilitasse a continuagio
do tratamento,

RESUME

Dans ce travail, les A.A, décrivent deex
nouvelles lechoiques: la ¢radiothérapie hypo-
physaire microlocalisées, laquelle permet 1irra-
diation exazcte et parfaitement délimitée de
I"hypophyse antérienre, postérienre ou de |hypo-
thalamus et la «prenve de la para-oxy-propio-
phéngnes — Preawe P O P . pour chaisic
fes diabétigues gui duiven: étre jrradids.

Les A.A. présenient, cosuite, les résultafs
ghtenus par I'action des rayons X sur I hypo-
physe &f I'hypotnalamus en 54 malades de dia-
béte sucré. Les malades ont été suivis fdepuls

tf CAXETA MEDICA PORTUGLIESA

1947 Bt sont partagés par les AA, en deux
ETOues!

[ Groupe [avant l'emplai de ia preuve de
la B 0. P ) — Des 33 malades appartenant 4
ce greape sealement g diabétiques (27.3 567 ont
obfenu des résultats faverailes par l'aclion de
la radiothémapie byzophysaire (technique clas-
sique — Ioo T par séance — tofal jooo @
3.500 1],

IT Groupe (comprennant 21 diabéliques qui
ont &8 imadids seulement aprés indication posi-

PALLUME X - Moot
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tive fournie par la preuve de @ F. O, P.) —
Fresque tous les malades [7g our 21) ont obichn
des résultats favorables {go %), Chez la plupart
Ce ces malades les A.A. ont employé la radia-
\hérapie hypophysaire microlocalisée [20 4 25 1
pat stance],

Dans leurs malades, les résultats obtenus par

Seccie de Endocrinnlogin ¢ Sicirigls B

I'vtilisation de la ediothérapie hypophysaire mi.
crotocalisée ont été pareils 4 ceux obtenus par la
technigue classicue, avant la smicrolocalisées
avec les avantages de |'emp.oi de doses beaucoup
plus petites et de n'atteindre qu'une zone plus
lrmitée et d'un volume plus restreint el cecl sans
autune réaclion désagréable.

ZUVZAMMENFARSUNG

Es wird zuerst eine newe Technik — die
sogenannte smikrolokaiisierte Riontgentherapies
beschrieben, welche es erlanbt, die Hypophyse
bzw. den Zwischenhim genauw abzugrenzen vnd
zu bestrahlen, oder auch our einzelne Teile
digser Segrnente, wie 2. B, bloss den Vorder —
bzw. den Hinterlappen der Hypophyse u. 5. w.

Dann wird eine Probe heschrichen, die so-
genannte «Para-Oxy-Fropiophenon Prmbe —
E. 0. P. — Probe — mit decer Hilfe diz Falle
ausgesucht werden konmen, welche mit Vorted
2u bestrablen sind,

Es wercen die Erfolge beschrieben, welehs
bri 54 Fallen von fHabeles mellitug durch die
Bestrahiung von Hypophyse bzw. Zwischenbim
crreicht wurden. [Die Patienten sind seil 1gq7
unter davernder Kontrolle und werden i ewal
{roppen geteilt.

Dhiv ecste Gruppe betrifft die Palienten wel-

che mit der iiblichen Technik (1o0 r pro Sitzung
— Gesamtdosis 3000 Bis 3300 ) wor der Ein-
fithrung der P. O, P. Probe bestrahlt wurden,
Von diesen 33 Patienten, haben bloss g (alsg
27,3 %) einen ginstigen Erfolg gehabt,

Die zweite Gruppe betrifft die Fille, welche
seit Einlihrung der P. O. F. Probe in Behan-
dinng kamen, afso bloss die Fille bei welchen
diese Probe positiv ausgefalien ist. Diese warden
meistens mit Mikrolokalization und selir peringen
Diazen (20 bis 25 r pro Sitzung) bestrahlt. Yon
den z1 Patienten dieser zweiten Gruppe haben
1g einen glinstigen Erfolg pehabl {alie go 90,

Bei dieser pweiten Gruppe waren die Erfolge
mit der tiblichen Techaik ganz dhnlich wie mit
der Mikrolokalisation, wobei mit der letrtge-
nannten Technik vin viel gerngeres Volumen
beslrahlt wurde, und keine unerwiinschie Reak-
tion zu verzeichnen war,

SUMMARY

A mew techric is described, the so-called
smicrolocalized Rintgentherapy= by means of
wlich # is possible lo irmdiate only the hypo-
paysis or the hypothalamus, or only small
segments of these, as for instance only the
amerion or the postedor lobe of the hypaphy-
EiE, ete.

Then & new fest iz described, the sy-called
tpara-oxy-propio-phencn test — P O P tests
by means of which it is possible t¢ choose thoge
cases, which can be expected o be favourably
imfluenced by the X-FEay therapy,

The res:lts of the ireadiation of the hypo-
physis andfor the hypothalamus in 44 casee of
dmrhetes mellitug are descnbed. These patients
are under medical control since Ing? and are
stparated into lwo groups.

JAN-FEV. « 1pex

15t group — Before the . O, P, test was
uged, These patients have received the Ereat-
ment with the routing techmie {100 r in each
treatment — iotal dosis about 3.000 19 3,500 £,
From these 33 patients only g had a favourahle
result {273 %0,

znd  group — Only  patients with  positive
P. 00 P, lest have been treated [mostly with
micro-lotalization and very small deses — 20 to
25 1 in each treaiment). From the 21 patienis
ol this 2nd group, 19 {50 %) had a favourble
rezulk,

In :his znd group the resulte obtained by
the usual technic wave been quite similar 1p
thoze trealed with micro-localization and small
doses. Only with this technic a wvery reducad
volume of tistues hasse been irmmdiated and ng
disagreable reaction has been met with.
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The aim of science is not to open a gate to endless
wisdom, but to put a limit to endless error.
(Bertolt Brecht)

Licomdeleite o artigo da Gazeta Médica Portuguesa
de Jan/Fevde 1957, por Carlos Santos e Eurico Pais,
ilustres professores da Faculdade de Medicina de
Lisboa, divulgando o sucesso de uma nova terapéuti-
ca para adiabetes. No ano de 1957 eu ja tinha nas-
cido, ja existia insulina no tratamento da diabetes, o
meu pai licenciara-se em medicina recentemente, a
minha mae e a minha avd materna eram diabéticas,
mas felizmente, na falta de internet, Google e televi-
sao, nenhum de nds soube das boas novas.

Dificil de acreditar o que de entdo para cd mudamos
no estilo do método cientifico e nas exigéncias do seu
relato na literatura médica, no entanto, na andlise e
interpretacao da substancia, alguns vicios subsistem.

O artigo reporta um estudo original, prospetivo, ava-
liando uma nova técnica terapéutica em 54 doentes,
sem tempo de follow-up definido, sendo que na se-
gunda metade da experiéncia usam como grupo
controlo histérico os doentes da primeira fase. Ado-
ta um delicioso estilo narrativo, casuistico, de quem
quer mesmo explicar como é que se faz aquilo que
até ao momento sé os autores souberam fazer.

Carlos Santos, um militante daradioterapia da hipofi-
se, usa-a para as mais variadas indicacoes, essencial-
mente como “estimulante” da secrecédo hipofiséria,
na doenca reumatismal, diabetes insipida, sinusite
esfenoidal e desta feita na diabetes mellitus. Refere
que outros autores ndo lhe dao razdo (Andreu Urra
etal), mas a bibliografia é escassa, limita-se a 12 refe-
réncias, das quais mais de metade sdo da autoria dos
proprios autores.

Subjacente & hipdtese formulada neste trabalho, ndo
existem estudos de suporte em modelos animais,
nem tao pouco é descrito um nexo fisiopatoldgico
plausivel a justifica-la.

Dizem os autores que efetuada a radioterapia nos
primeiros 33 doentes diabéticos, Unico critério de
inclusdo, observou-se “..numa primeira fase quase
todos os doentes referem nitidas melhoras subjectivas.
Sob o ponto de vista objectivo verificdmos, na maioria
dos casos, uma baixa da tensdo arterial, mais ou me-
nos transitoéria, nalguns doentes uma tendéncia para o
equilibrio do peso, um aumento nos magros e uma di-
minuicdo nos gordos, em quase todos uma melhor ca-
pacidade para o trabalho e uma maior resisténcia aos
stresses naturais” J& os resultados metabdlicos, o
endpoint primario do estudo, “dos 33 doentes, apenas
9 tiveram nitida melhoria metabdlica, destes sé 3 eram
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insulino-resistentes”. Disse Galeno, uns anos (séculos)
antes, na sua obra “Método terapéutico’, “Todos os
que tomaram a pocdo se curaram, excepto os que ndo
responderam, e esses todos morreram’”.

Para melhorarem a ulterior selecdo dos doentes e
maximizar o beneficio desta terapéutica, os ultimos
21 doentes foram recrutados em funcao do resulta-
do de uma prova da para-oxi-proprio-fenona, valida-
cao original dos nossos autores, que assim garanti-
ram maior constancia nos resultados positivos.

Da leitura da descricao dos casos que tiveram suces-
so, percebemos que em doentes afazereminsulinae
com bom controlo da glicémia, a insulina foi “suspen-
sa cautelosamente” e apds radioterapia, “apenas com
vagos cuidados alimentares e uns complexos vitamini-
cos” assistiu-se a um grau de controlo ndo inferior ao
da insulina. Noutro doente bem-sucedido com a ra-
dioterapia “os resultados laboratoriais tém continuado,
mais ou menos, dentro dos limites normais” e noutros
dois “os resultados laboratoriais tém sido inconstan-
tes e contraditorios, ainda que se reconhecam algumas
melhoras”. Tudo muito vago, com muito otimismo e
um espirito positivo, realcando qualitativamente
endpoints secundarios.

Fez-me lembrar o caso recente da terapéutica da
hipertensao resistente por ablacdo percutanea da
enervacdo simpatica das artérias renais (conhecida
por renal denervation), sucesso muito apregoado em
estudos nao cegos, sem grupo controlo, em doentes
com hipertensao nao tdo resistente assim, em que
aplicavam radiofrequéncia no endotélio da artéria
renal, sem qualquer espécie de mapeamento, sem se
conseguir medir o que de facto acontecia a enerva-
cao simpatica. A descricdo de casos relevava igual-
mente endpoints secundéarios, como melhoria da
diabetes, reducdo do nimero de farmacos..., quando
finalmente a técnica é testada em ensaios controla-
dos e aleatorizados (SYMPLICITY-HTN-3 e 4), desa-
parece todo e qualquer beneficio.?®

Ao ler 0 nosso artigo assalta-nos desde logo a preo-
cupacao muito naordem do dia dos efeitos indeseja-
veis das radiacoes ionizantes, |é-se a certa altura que
dois doentes que receberam doses mais elevadas,
“apresentaram reaccoes fortes a seguir as respectivas

sessoes, pelo que se foi forcado a interromper...”. Sabe-
Mos que nao existiam comissoes de ética para a sal-
de, e que ninguém tera assinado um consentimento
informado, figura contratual ainda por inventar, mas
apergunta é, os doentes ndo deram consentimento?
E claro que deram, ninguém conseguia enfiar a ca-
beca de um diabético naquela gaiola e fixa-la em 4
pontos se ele nao consentisse, e estou certo que o0s
autores teriam obtido a assinatura no consentimen-
to se a tivessem pedido, o problema ndo esta em ob-
ter o consentimento, mas sim no tipo de informacao
que é fornecida, licdo ainda ndo aprendida nos dias
de hoje.

A finalidade deste exercicio nao é de forma alguma
menosprezar o trabalho generoso e aventureiro
dos nossos colegas, nem tao pouco realcar o que fa-
zemos melhor nos dias de hoje, 58 anos depois ndo
fazemos mais do que a nossa obrigacao, mas sim dei-
xar alertas para nao cairmos nas mesmas armadilhas
e tentacdes sempre presentes no caminho do inves-
tigador entusiasta, com enorme vontade de servir os
seus doentes, submetido a enormes pressoes acadé-
micas e de natureza econdmica.

Apesar dos seus constrangimentos e enormes di-
ficuldades, continua a ndo haver substituto para o
ensaio clinico aleatorizado e controlado (RCT - ran-
domized controlled trial), as revisdes sistematizadas
e as meta-analises sdao sem dulvida um instrumen-
to de grande utilidade para a informacao do clinico
de cabeceira, enquanto se espera o RCT definitivo,
mas devemos lancar o repto aos investigadores de
carreira para sairem do gabinete, de tras do teclado,
pois é no laboratorio ou no terreno assistencial, que
se faz progredir a nova ciéncia.

Os resultados de estudos observacionais de coor-
tes, estudos baseados em registos, ou os case-control
studies devem ser tomados com alguma cautela, o
mesmo se passando com estudos prospetivos que
utilizam endpoints substitutos (surrogate outcomes),
mais baratos e simples de medir do que os chamados
hard-outcomes, mas raramente validados, isto &, sem
prova que consigamos prever o efeito do tratamento
no outcome clinico desejado, pelo efeito que ele tem
no surrogate outcome.




A literatura esta repleta de exemplos de falsas con-
clusdées em estudos com surrogate endpoints ndo vali-
dados: Na osteoporose o fluoreto de soédio melhora
a densidade dssea (um mau surrogate endpoint) mas
depois verificou-se que aumentava a incidéncia de
fraturas, na doenca coronéria a flecainida, um an-
tiarritmico, suprime o aparecimento de arritmias
(surrogate outcome), mas o estudo CAST veio mos-
trar que aumentava a mortalidade, em multiplos es-
tudos observacionais na mulher pés-menopausa, a
substituicdo hormonal reduzia em 50% a incidéncia
de doenca coronaria, mas no estudo definitivo WHI
mostrou aumentar a mortalidade cardiovascular e o
enfarto do miocardio nao fatal.

Estudos observacionais cohort-based, ou analises
transversais de grandes bases de dados médicas
com frequéncia chegam a resultados opostos a um
RCT posterior

Os clinicos, os reguladores e os pagadores parecem
preferir ter uma resposta para cada questao, mesmo
correndo o risco de ser errada, mas a histéria mos-
tra-nos que utilizar correlacbes apenas aparentes
para suportar atitudes terapéuticas, tem com fre-
quéncia consequéncias perigosas.

Os estudos ABCD e AASK desmentiram o conceito
intuitivo desde sempre de que baixar a pressao arte-
rial abaixo do normal consegue melhor travar a pro-
gressdo da doenca renal cronica e o estudo MDRD
desfez o conceito universalmente aceite de que uma
dieta pobre em proteinas melhora a progressao da
doenca renal cronica. A otimizacdo do controlo da
glicémia no doente critico era uma verdade absoluta
e constituia um dos indicadores de performance mais
utilizados em Unidades de Cuidados Intensivos pelo
mundo fora durante a primeira década deste século,
até que o estudo NICE-SUGAR mostrou que afinal
controlo intensivo da glicémia aumentava a morta-
lidade.*?

Sir William Osler afirmou que “the higher the igno-
rance, the higher the dogmatism”, cabe-nos anoés ten-
tarmos que a nossa ignorancia ndo seja uma fonte de
falsos dogmas, que orientem a nossa pratica clinica,
a producao de guidelines, a medicdo da performance
clinica, ou o reembolso da atividade assistencial.
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carenoma do seio apresefta grande varia-

biliclad: de evalugio clinica, Assistimas,
por vezes, 3 cura clinica de tumgres oo seio §Lue
Ji passaram largamente o primeire  estddio,
enquanlo e observams Tetdstasss puinonares
ou dsseas apds tratamento ridio-cirdrgicu de pe-
quenos ndeuios cancerosos gle tudo fazia prever
domindveis poela terapéutics combinads. Devein
consiierar-so miitos factates na indeepretagdo da
diversidude evolutive; além do estddie do nen-
plasma, sua difusio iocal ¢ regional. tipe his
toldgicns do tumor, eic., hié que considerar,
também, & idade € a fase de actividade genital
da mulher pheervada, clemento yue nos ingeeessa
de momenta. Sempre se afirmoe, e os factos
mostram a verdade de tal asserto, que & de recear
plor cvalugdn do carcinoma da seio e imuiberes
jovens e em plena posse da sua actividade estro-
gnica. Do estuda bascado na vigilincia de
203 doentes com cancro do seto, SMITH @ SMITH
concluirem que a pementagern mais baixa de
sobrevidas se ohserva em mulheres com activi-
dade ovdrnica, com minioo de probabilidades
gquanda o cancro as atinge Jos § U 10 a0cs situa-

LIRURGIA - YoLuwz [[-Be §

dos pam aqueém oi parz além da menopausa.
Este facto patece sugerir que a invalugdo gvarica
sumentz 2 malignidade clinica do carcinoma ma-
mArio, o gue &G poderd cxplicar-se pompue antes
da mencpause a wocrefds £strogénica & mensal-
mente contrabalangada pela de progesterona, ao
passo que durante o climatério e apés ele a seene-
vy do corpo amarelo baixz e acaba par desapu-
recer. A diferencs de evolucke do canero doe sei
das muloeres idosas castrades © ndn casiredas £
explicady por aqucles aatores pela porsisténcia de
secrendo estrogénica depois da menopaunsa, come
patece depreender-se da hiperplasta do estroma
opvaricg verificado em certas deentes de idade
avangadz. Dk resta. os estodes feltos por qual-
quer fos processos habituais revelzram activi-
dade cstral depois do climatéde, como s pode
concluir day pesquisss de HABFIELD, que, com
auxiiio da eslregago vaginal, pdde pée em ovi-
déncia a presengz de gecrecio estrogénica om
30 %, de mulheres, depois da menopausa.

A possibilidade da variabilidade evolutiva do
cancro do seio estar relacionada com a presénga
de maigr ou menar quantidade de estrogéaio cir
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culante, levon algums aulores a considerar dois
tipos de carcinoma do seie em fungdo da acti
widade hormonal e a estodar, neste; cages, as
posslveis fantes de secrecio estral. Quande of
cancros se deseavelvemn em teciklos dependentes
de influéncias hormonais, o5 necplasmas podem
conservar a propriedade de obedecerem & exci-
*acdo secretdria & serem, deste modo, estimu-
lados ow inihides por cerlas hommonas. Chama-se
z ostes fumcres harmnono-dependentes e, entre
ales, contamese alguns cancros do sefo, no hamem
e na mulher. Hesta saber, no que reipeita zs
sexo feminine, de gue drgio € hormono-denen-
dente o carcinoma mamirio. Se esta de facin
assente, {anlo do ponto de wista experimental
como clinics, gue a presenga da actividade esten-
géniz influencia desfavordveinents a evolugio
do cancra do seio, ndo se compreendenam cerfos
factores se se limitasse a dependéncia apenas 3
secrecdo ovarca, Parece que os cetropénias cir
culantes, dependentes na sua maior parte, no
periodo de actividade genital, do funcienamento
ovdrico, sejam, nas mulheres rastradas ou depais
da menopausa, tota! ou parcialments segregados
ety cortical supra-renzl. Huogins ¢ Tao pude-
ram dempstrar que as molheres ovarectomizadas
continuam a euminar estrogénios pele unna que
desaparecem depais da supra-renalectomia; além
dissa, charmaram a atengfio para a persisléncia da
fungia ovdrica depois da menopausa e para a
hipertrofia anatémica e funcional da cdartico-
-supra-reual depols da gonadeclomia.

Mo capitule da dependéncia hommepal do
cancro do seio feminino, vemos assim que se &
juste considerd-lo come estrogénio dependente,
ha todavia que pensar que a secrecio estral pode
ger de orpem ovinci nu supra-renal, conscante
0 graa fe possibiidade da actividade ovirca.
Ja HaorieLD, neste ponto de wvista, consideroun
o cafcinoma do seio como cvari-dependente antes
ta menopauea ¢ supra-renal-dependente depois
ca climatério,

Baseados nas relagtes hermanais do cancro
do soin, alguns investigadotes pretendceram tralar
ar metdstases a distincia dos necplasmas ma-
mérios utilizando métodes lerpiuticos que com-
Datessem 3 seerecdn estrogénics, TILmicH {193gh.
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usaw pela primeira oz a *estosterona para com.
bater ng efeitne estrogénicos em cancrog do sein
inoperdvels ou om metdstases de cancro do seio.
s resutlados amimadores, observados par este
e outroe investigadares, permitiram que tal tora-
pPutica fosse manejzda com ousta frequincia
2m tais casos, observando-se, par vezes & Gurante
certo tanpo, a estabilizagiao don guadoo clinfco.
Dotras eacolas, dades os ofeitos secundinos e
desapradaveis da grande guantidade de testos-
terona admwinistrada, substitvimm a hormona
andragénica pela hotmaona cstrogénica. Por para-
doxal que parecs a medicacdo, os resuifados
obzervados sdo impressionantes om Certos casos.
como tive ocasiao de obicrvar durante a dltima
visita an Institctn oo Cancrg de Milao & em
alguns deentes tratados no Servigo de Propedén-
tica Cirdrgica. Parece, de acardo com o5 traba-
lhos mais pecentes, que & medicagiio androgénica
nag aclia direcrammenie mas por via hipofisariz e
que as gracdes doses de estrogéhin sintédico, ma-
nejadas na terapéutica, inibem a produgie de
patadetropinas nipoiisarias, o que acarrete des-
ticla significativa da formagio enddgena de estro-
Eénin, com atrofa difusa dos oviros nio estimi-
lzdos,

As relacies gstrapénins-cancro do seio tenta-
pam alguns cirurgides 3 procurar ent@avil a mart-
cha invasora de cersos neopiasmas com ausilo
de intervengdes orientadas no sentide de diminui-
a secpecaa esital. Apds a castragdo ovanca, feita
pela primeira vez por BEATEOM am 1500, cbeer-
va-se, par veses, a-estabilzagdo o alf regressic
de determinados neoplasmes do sein, Todaia,
n que sabemos hoje de persisiéocia da suregio
estrogénica, depoiz da owarirectomia bilateral,
clependente da actividade <drtico-supra. renal ex-
plica a possibilidade da gonadectornia ndo sor
corgada de éxito, Duas escolas diversas tentaram
resoiver o problemaz por meies cirrgicos dife-
reales. LUFT e OLTvERCRowA, pretenderam eli-
minar qualquer secrecdn folicualar realizande a
hipafisectomia, enguants outros cirurgides com-
binaram a supra-renalectomia & castragds cimic-
gica ou fisioteripica. mais a4 primeira que 4
seglinds par esfa deixar persistir a possibilidade
de seeeeclo pstro-ovdnca. E clavo qie qualguer
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fests inkervengdes levanta wm grande nomero
de problemas, relacionados com os efeitos imedia-
tes g a distinoa Az {alta de tie importantes dr-
gfos secretdrios.

Mo qgue respeila especialmente 4 supra-rena-,
leetprnia associada 4 ovanectomiz no tratamento
e gancros do seio acompanhades de difusio me-
tastatica, assunlo de que hojo nos ocupamos, da-
vemnos dizer que o problema se ercontra ainda
longe de uma estabilizac3n de ideias, a despeito
de s terom jd resolvido alpumas das Jdividas
levantadas petd supra-renalectomiz, HUGGINS,
que realizon a poimeira supra-renalectomia em
1545, num homem com canced da pedstata, vio
rmorrer o deente com msuficiéncia cdrtico-supra-
-renal depois de observar melheria da sintoma-
tologia dolorosa  dependente das  metistases
fageas. O melhor conhecicmento que hoje pos
suimos da Hsiclogia cbrtico-supra-renat e a
cirpungtinei: de dispormos de medicagdes apro-
priadas, permite-nos preparar € segur com ofi-
clémcia o3 doentes supra-renatectomizados.

Ma esteira de observagdo inicial de Hucoins,
egte autor, 564 ou em eojaboragio com BERGEMS-
ral, Dag e ScoTI, Barerr e culaboradores,
Cane, HeirksTifin ¢ FRavESsoN. PEARSON &
culaburadores, PyRaTh ¢ Senony, Hawbars,
apreseniaram tesubtades animadores da supra-
-renatectomia biateral associada 4 castragao -
10rgica no trataments do cancrp do sein com me-
tdstases, Sem anzlisar as observagfes publicadas
por agueles cirurgifes, devemos dizer que os
resultadaos obtides sfo muite vadaveis e Jepen-
dendes de circunstinoas divorsas, entre s quais
é justo destacar a hormono-dependdneia ou inde.
pendéncia, O aspecle histologieo do neoplasma
ariginal & importante, no dizer 2e HUcoINs para
estabelecer o progndstico, visto gue engnante
que o4 adenctarcingmas respandem bem a esta
terapdatica 0% jumores 9os Jucios B 0F CRNCIDE
indiferenciados do o nic melhoram com a
aperacio proposta. Compreende-se gue assim
seja porgue as células eeinosas obedecem a esti-
myule horeonal e degeneram quacds o organisma
s encontra privado de tal actividade endécring.
Do exame das observacBes publicadus, fica-nos
s impressia que o métods de tratamentn proposta

PTG AGEOSTL) « ryss
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por HUGGINS dd resultados animadores pelo me.
nos tempordnos, em uma larga percentagem de
doentes considerados fom de todas as possibi-
lidades terapéuticas ¢ candenados 2 uma vida de
sofrimenta continua,

No queremes, necta peguena nota prévia,
comsiderar ¢ assuntc oo aspecto do sen valor
terapfutico, tante mais que o métods, no dizer
de WEsT e colaboradares, ainds pio passon da
fase de experimentagdo ciinica, Pretendemos
apenas chamar a atengdo para o problema a
propdsite de dvas cheervagdes clinicas,

Ohs, I =—E. T, &, qv ancs, tasada [Rep. clinico
w.tgseT, ngeropada ém LI de Agtsic de 1954) .

Je antecedentss pessoais ou familinis de inte-
reffe, SOMM Frearch Aos r2 anes de wade £ cataménios
e ritma 3730,

A Pabiria clindes parece dgicipredc em Myweembns
de 1955, pelo apareciments de astenia intenze & dotes
pa base do memitdrox esqoerdo, manifestagdez dglo-
Tosas Qua SUTEiam POl BECss0s & st oxacerhbasem
COM Cf MOvimentos respirabfrios. & doeate sentia,
0 EEnD leipo, Com cardcter do pErmanfacia, uwimd
moedeica e transigha Jorso-lombar. Fri socessivas
Mmeale suieita o boatamiente antissibltice = anti-zeu-
manice, gerl quaiguer beoeticio, antes an deres s
tornaram de ta! forma intensas gue em browve tewe
de acampar, vistos que gqualguer pequeno movimenoio
Ihe elspertava paroxismos  dolorosos  insuportdveis,
Durante uma observagdy, co dlzepo de o4, om oé-
dico nota-bie 2 existdnecia de nm sddulo duro oo seio
exguerds, que phovetive retracodio do amilo) pouco
tethpn deginis, a doente cofnepou o ter diplopia £ estra-
lismg, 2o mesmg tempo que 2 dilreds auseentavs
progressivamerta, Como esta siotomatoicgia bdp se
meodificasse £ a obrigazse a permasecer oo leito guase
SEM exECUtar o Menor movimeoto, recorten acs Ser-
wigod de Urgtncia do Heapital Geral 9« Santo Antdaio,
sendo interpacs ao Seovigo de Clpica Wddica, obde
a geutileza do 5r. Prof Ropha Perpirg potitin que
EREERTTEREEEE 1

A dosnbr coeontavi-ss WOHLD BLGLLETECIDE, CoE-
pletanresie imobilizacy na cama, 2dg supoctaado o
deculien dorsal, semy prefecdacia per quaiguer ilos
aerilites laterais, & face, palkida, revelews hem o
ineernsidade do aofrimeose, Sem apetite, com sede
inteOsa, por veores coderta de saores. santia nma asle-
nia o prosuncizdn que quase niéo podia mexer-se
e tinha mesmo grande dificuldade em falar.

Hio se colhia semiolagia objectiva de interesse no
estude des aparelhos pespitatdrio, cirdicovascdlar o
digestive,
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¥a parte centml do $eip esquerde palpava-se
uma fumefaccio muito duta, do tamanha aprosimado
de um pequens limio, de couidrogs drreguiares, ade-
rente ags plaros superliciais & profundes, retoberta
ila prie com asprcto de rocasca de laranjas o proeas
cande retrzcgio mamilar. Ausbnoia de sscordnnd e
dn adenopatias rogionais,

# palpagdo da colunz erm indoler, mas a per-
cussio dae fiftimas vactebras dossais desperiava love
sensibilidade anprmal que s juntava ds dores espon-
tAneas frradisdas 8¢ redor da base do thoax, mais
acentuadas & esquerda,

Examg meurcidgice dos membros, negacive, Ha
face marcava-sa a exigtdrein do estrbismo ji mea-
cicoade, por paralisia co retto externo dirgito. Exis-
tiam dores diseretas e regiic parielo-tempora, dicita,

Examms  subsididrios; Hg, 7o 60 critrdcilos
3.ppo.got; leocdcitos 1o coa, Féreola Iewcocildria:
Meat. Gzo 9 B, 3.5 95 Mast, o5 iy L. 270 LT
M. 7.0 % caleemin 84, 13s mgr. [Waard); Fosi. T
28 mgr.; Fesfatasgemia 2.6 (L. E.): {licemia Y.
g5 mgr., Urina sem stenientea apnrmais, Sedimeato
noemal,

Exame radioltgios: Metdsiases caleoliticas da abd-
hada cooninna e destrwipho da sebn boggn devido @
existéncia e nodulo metastitico wa base do crisiu
(lig. 1}, Mola-2e aioda wm achatamenia pronzeado
de Ux: & Dxpr, com osleoporzse inlenss e focos de
ostetlise Deppldstice.

Depois de convenicnte praparagaa, fel a cdoente
pperada peia primeirz vez em 1o de Aposta de 1054,
realizandose a owarieckomia bilateral pele  Lfcnica
clissica & a sugra-Temalectocaip esquerda atrawvis da
incisfie de Leciche Pésooperatério sem  incidentes,
mesmg sem vhroglos tensionais, Ac 4.0 dia, notou-se
{4 o desaparecimenio absoluty das dores invdcicas ¢
cafilicns, vonseguinde o dosnte TopOusLt SRM qualguer
incomoda em decabito dorsal, Modificagia compieta
da ficies & do psiquismo. substituindose o expressin
de mobrimeaio & de angdstia por wm sadrisn conbidnte,
Duas semanas depois da eperagio, & riplapiz dimineiy
acentuadamente, A dfocese, que ostilava outre 3 oe
& titros, catabilizou-se quatro dias depeis da apérigin
ertze 1.5 & 2 htros.

Electuamps a segunds opempio am 4 de Setealinn
de 1g54. praticande & ablagEo da supra-renal direith
& o mastectomia lotg] esgaceda. @ pos-eperatdrio
derorren tambAm nortnalmente, mparie W peguEnn
frico obe atelectasia na bagse direita.

A doente perraneces ainda fa enlenmaria duranle
um més, sempre sem manifestaghes dolorozas, com A
diuress eatabilizada. teodo recolirnde o apetite. aumen-
tarda de pese & caminbands sem dificu.dade.

I revisin efettuada em 7 de Feversim deste am,
mantinha-se 85 meolhoras registadas, aprreseniondo 4
Urente dplimo estade peral, muits nutride ¢ corads,
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quage s oastenin, o gue the permitia trabalhar @in
casa. Fediames apenss repiziar lewes sinais de insa-
fimi@gin owdrica, cicatrizes normads, nomeadarmenste
a do térax onde nmao hawia siodis e regediva local;
nin ke palpava qualguer adenopazia em Telagdo COTN
o rocessy maligno da seia.

O exame radialégicn permitiv werifiear. no gue
regpeila an crAnin, desaparecimente de paske das oo
1astascs coen gecaleiticagdo, & reconsiitdighs om grande
parté da sela turca, oo aspetbo de ostegpeinoss
(fig. 2}; natavs-se ainda wma recaloificag®o des wir-
seleas deentess (fiy. 3}

Exame harmonal ‘12 de Marpo e 1955} 17 celos-
tertides =z mg.fz4 b Gonadedrnfinas Dipslisitias
6w, 7.f24; esteogénios tatais wefu. ofzg B

Qs IT—TI. C 0, M., 52 aoos, wiuva.

Sem antecedenten de intercsas, menarca 05 I3
angs, cataménios — 1f30, mesppausa aos 36 anos
rica de fenomenclagia subiectiva durante uoe acgs.
WNunca Eravidon.

A dosore notou, em Julho d& 1g5q, & exisléncia
Ag wm afdule liso e dure, do Emacho de wma
amtodoa, {ize na regido supra-clavicu:ar esuerda,
¥is palpdeios. nessa alture, neohoma tinefareiy de
sain, mem & doante aofrz de guelgoer padecimenis
doleross; acobselwamos eatfo o biopsta panglionar
gue ndo foi acsite, Poudo tempe depois, comeqon a
semtir dered intercostais gue Dasciam juste di ccluoa
dorsal ¢ imadigvam bilaterslmeate ao longe €25 espa-
pos imtercostais, O {ove medximo das doced situava-ze
jrate de apindice xfviden, o gue justilica adf cerio
poota que a doeote as alribuisse 2 padecimento ght-
trico; todavia as manifesta¢des dolomanas caimavam
¢OM ¢ fpOuEs, auMenbAVAm coi 03 movimentos da
tatung ¢ 1o chedeciam s difereptsn medicagdes and-
-a)picas ensafadas, ’

Ohservada pela segunda ver em Hovembro iltimo,
verificAmod 4 exigtincia de wm nadulo no ede direito,
intornando-se depais de conveniente estudada.

Senhosi de aspecto goral segolar, a despeito Je
ter pecdide cecea de cimod quilogrRamas de peso, dle
face € mcosa coradas, com leve diminwigda de apelite,
sem celulsias & com insdnias motivedas pelas dares,

Ausbncia de pintomatelogie andmala em relAgdo
com ge zparslhos digestivo, cdrdip-vascalar, puimanar
& urinirie. THurese oocrmal,

tensagdo irrepular de picadas no seip dineitn, onde
prescers urci lumefaccic do tamarnho de um ova de
perva, inatly no quadrants supsriar diceite, aderente
o pele, com aspecla de scades de laranjan, Hetracgian
e mamilo. auskacie de aderdncia posteriar, iovasio
Jdn prologgemento axiiar, Pequencs nedolos dutes,
ilo tamashe de grios de milho, ca pale que cobria o
bordo inlerice do grande peitorzl. Mio se palpavam
ghnglios awmealados de wolume ma axilz, Pela cen-
trérie. mas duas Jnssas supra-claviculages, existinm
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Fig. 1 — %3, 1 — Metistases patenliticas fa abdbada, Destruigic da sela cucca
2 — 0bs, I — Sreis meses depois dn sipriesenalectomia. Eecalvificagic de parce das
aetastases o abdbada. Reconstituicio parcial da seia twma

- Seix meges depois da supra-renalectomis. Hecalcilicavdo ca coluna (ndo
s tepruduer A fadisgrafin anere S operagio pela dificoldade e olbier wma prowa, dada

a arcntwadz orleaporose)

wurmertsnd ganglies Jueos, lises. adereoles endre si
o acg tecichos wizinhos, mergulbando para 1rde da cla-
wicw'y, Mormalidade do selo e oaxila esgeecdse

Mar vivg A palpagio e peccodgio cas apdlizes
espinhosas e Dy o Dvi Do a0 ipago dos tespectives
CSpALTs nirrgostais COm maximo go mivel des pontoy
ae Valeix., fumente das manifestaghes delprotas com
a lotsc, eswirmg £« movimeatlos o8 colunz.
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Exames subsifiinos: Hemoprama parmal. Gli-
cemid Y, 134 mg Vel sedirmect. oo™ ona 1 hon,
Indace de Jlatz T2"h5, o) cetosterdides & mg. 24 b
Gonadutrglieay hipohsinas 10 2, r 4 b Eslregenios
tesbass 453 wo rofag h,

Exame ratiniepicn- Osteouorose difusa da coloma,
Focus ostealiticos em 1w e [er 4 pomsivsaconite em
Dwrr [Eig. q ¢ 8],

Figa, 4 + 5— Obs. I — Osteopnrose, Metisiases e Lv oo D
Figs. e 3 — Obs. I1 — Beis meses depois da supra-reralectomia,. Becaloificafio das merdslases
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Fig, § —Obs, I — Cincre mamitis, Aspesio hisko-
logito {amputegin G seid Ly dias depois o primeia
sUTA- e leclouwa |

Fig, o= Obs, I = Cagore mamian (ampilagin in
ein oz qlas depats e prim

oosdara-ronalectamia)

LE Opetagido =—emw L de Degemlen e 1954 —
Quareciomin bilatersl @ SUPIA-TCRE PIOOMLY cigueida.
Pie-operstdria sern goalyuer fscideste, lesapsreci-
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menin imediaio daz doces. A fim o de 7 oow g dias,
comeqou & ehservarss uma diminugan acenfusda do
wolume dn sein doente & dos ginglios supra-clavicwia-
v cleikands de a2 palpar qualquer ginglio no avads
supri-clavicular direite quands fou execotada o 2
intervengio, vinee dias depois da primewra. A abiscao
dey gein dirgita o swpra-renalectomia de mesmo lado
win provecou mediticagdes apresidveis Joooequitibria
caeulatirio durante 2 primesras Tz homas. licpais, o
foife do dia da operafic, a despeito da medicagio
cadmante msbituitda, a doente agicno-se extroordind-
riamenee ducante lwras seguidas « eolrow Q¢ madra-
padiv em insoficitngin sapra-renal aguda. & medicagio
institda obrigoe a2 uma wigikineia contmuada, cem
mrZiada e wormercs teasionais de 0 em ro minulos.
Min interessa fnear aqui neste momentg o gran de
ingulizitnzia supra-renat apeda. mas podemos dizer
aue, sz manter o5 wETmerns bresicsais denite dos
limiles neongelbdvers nestas emergdncinss  fomee ohbri-
Ead0s 1 injeCTaF 14 pritdams 14 horas segoinkes an
cranepd da imsuliEncia supsa tenul aguda 12300 o,
de piasmd, 4 livcos de soro, 125 mg, e Pe:corten
hudrossolavel, deo0 mg. de cortions & 2y mg de
mnr adrenaboa, No fum de z4 Tioras 3 giteagic estiva
vieinadd, @as hvemos de manter durante algens

VOLUME WITT- N2 g
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Jins as alias deses de cortisona, Pussivehuente em
elagde com eile facto sorgiv ume diabectes acentuada
vom sede jotensa, diamese de 5 ¢ 6 lilros, glicosiria
promuenciada g ghcemda de 37e mg %, Depuis de
sujgita a dieta e trebumenlo wswlinieo Jurpnle wigum
lemipo desaparecen a diabetes, tende o dogote tida
altz em 1: de Feverciro, womn glitemia cooral sem
medicayan iosuiiica. Mo exame feito no dis de saida,
sentia-se ainda astenizada, com o apetile om poucs
redurico, excitada € levemenie palida, sintomalologia
ijue desaparecew cerca de 15 dias depuois. A caluna
dorsal era indalor & pressip @ porcuss@o. Mantinha-ap
o desapareciments compleco das dored continuas, a
[resquisa de genaibilidads noa pontos de Walbeix sra
nagativa. Cicatrizes sam anormelidades, AusBncin de
adepgpatiad oo axila dirsita, dessparesimente  das
ulenopaliad supea-claviculae: diesitas, subsbijuicdas
por wiha mdssn snoke, de consisi@ncia lipematosa, do
tammanhe de wimi améndoa: 3 esguerdn. os glnglics
havian dimipwido cerca de dois tergos do see volume,
persistimdo a5 comckenisticnd imiciais ¢ Consisiindia,
superiicic & aderdncia. Pegquenc clema do membro
supesior direito.

Ne cxame rdicldgico, feitp em o Je Fevercioo
de fgt5, omotava-me uma evidests ecaltidicogdo das
virieboas atingidas pelo processo tumoeal (fig. S e 73,

Fxames analitices: Mo %, g7¢ mg.s K 80, 15,6,
Fpsbatuse, 6o B Ca %, 13 mg.

Exame homopal cerca de 4 semuanas upis a
T4 operagaa: 1y cotostertides 10 mg. ey bl Geaandee-
eeofinas hipatisirias o0 w. 1./ eq b Esirogénios to-
taig 4,8 u, 1.2 b,

As observagdes clinicas om seds pormenores,
a terapéatica wsada e a evolugdo pde-gperatéria
autorizam-nog o5 teguintes comentdcios:

A supra-renalectomia bilateral asseciada 4
casiTagio cirdrgica pode realizarse em doentes
com metdstases de cancro do selo, mesmo em
eskado avangadn de disseminacio. Tal terapfu-
tica, muito delicada. exigindo um conheciments
perfeito na fisiclogia carlico-supra-renal, feita
em z tempos € habitualmente bem suporlada;
mesmo quande surge uma itsuficifocia supra-
renal aguda, disposmos Jde medicagbes que
dominam a sinagio dezde que sejam manejadas
convenicntemente € sem receio,

A mpd:ficagbey por nds observadas incidiram
principalmente sobre o estade geral, manifesta-
gSes dolorosas, altermagdes do nepplasoia mams-
tio, dimtinuicdo de tamanho dos gdeglios ¢ me-
Yhoma das metistases deeeas.
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A modificacie do estado geral fol muito pro-.
nunciada, principalmente na primejra obseva-
gie, 3 ponlo da deente retomar a sua vida nor-
mal. As pequenas doses de cortisona, a ous ag
doentes estio zujeitas, nio parccem suficientes
para modificar o estado gem!, muily embora
Eaa® e GERBER azsinalastem os eleitos pslquicos
de cortisona € Acfh em doehles oom  coaoeros
avanfados, De assinalar ainda o deseparecimento
da, dipbetes insipida na r.* doente, falvezr em
consequéncia de falta de compress3a hipofisia,
dependenle dz cvolugdo da metdslase desez.

Surprecnde-nos o ripido desaparecimento
das dores nas duas observagdes, mais cvidente
na primeira, onde a sua violéncia mobilizava a
doente nz cama, [is Gualquer movimeis acar-
refava soinmento insuportdvel, A par da me-
Thoria subjectiva, assistimos ao dezaparecimento
da dof 4 pressio © percussio das vérlebras
doeates. A rapidez com que s¢ instalaram tais
maodilieaghes subjoctivas ¢ objectivas nag pode
depender de tecalcificacio das metfstases & &
forgeno persat em outros mecanizmos. Talves
que a intervengio modifique o lmiar de seosi-
Lilidade Jolurusa, facto alids i invocado, para
cxplicar o ebeito anti-dlgico das injecgdes de
tegtoaterona no cancro avancado de seio.

Asgistimos a uma regressdo acentnada dos
violumes dos peoplasmas mamanas entre as 1.4
o 2. operagdes. Por os cancros nio estarem
wleeradps nem terem metdstaszes onde podiamos,
srml prejuizo para os doectes. realizar biopsias
repetidas pata esiudos hiskolégicos seriados, ndio
bes & pogsivel dizer que as modificagdes encon-
tradzs nas células cancerczas ¢ mo estroma do
tumor sejam dependentes da supra-renalectorniz .
Aficmamas. contuda, que o aspecto £ semelhanic
20 mencionade nos estudos  histeldpicos  de
Pyial ¢ SWInoy ¢ 4 cortes aspeetqs e carci-
nema foamarin iradiade {fig. 8 e g

Impressionou-nos também a regressio das
metistases gangllapares, tanto mais que a facio
g w3 de orever dade a canbecimento das rela.
gdes entre o8 ganglios ¢ a supra-renal. Sabe-se
aue a sepra-renalectomia estimula 4 evalugio
de loncemnia linfdtica o sabe-se aindz, pelos tra-
bathos de FraDa e de Huosivs ¢ PERGENSTAL,
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1% Secgia de Cimrgia

yue cnquanta que os extratos cortico-supra-retals
provecam ng animal uma lise do tecide linfitics,
a supra-renalectommia toma os ratos mais sensivels
4 leucemia Mnidtica ¢ estimula ¢ crescimento dos
tumeres Infdides,

A diminuigao de volume dos ghngling sepra-
-claviculares nio deve estar. assim. dependente
de gualguer influgncia sobre o tecido linfético
£rp &1, ™nas sim sobre a prdpria natureza neopids-
tica das metastases ganplionares.

Por dltimo, como dadn gbjective, devemos
phir em evidéncia a recaleificacdo das metastases
dsseas da colupa, nas duas observagbes, ¢ do
crinio, na primeira. O aspecto radioldgico ebir-
nee que tomarm os ossas s6 s¢ pode explicar per
uma recaleificagin intensa. Sem termaos prefen-
didn estudar o melabolismo foefo-caledrio nestas
deentes, o que zlias tencionamos fater em oulras
abservaies, Rao gueremos, contudo, deixar de
menctonar alguns dados amaliticos colhides na
evoluede do 1.0 caso. A recaleificacio 59 pode ser
induzida por dols mecansmos: aumenty da acti-
wiflade osteoblistica ou redec@o de actividade
asteglitica das células capcerosas ou, ainda, con-
jugacio das dois fackores. Alguns investipadores,
como WEST ¢ colaboradores, pensam que os
fooes deseos tEm nma actividade clelica, cam
periodos de estectise aitemando com periodas de
recpnstrugadn. MNos deentes operades por dife-
whits cirurgibes & om casos de melboria das
metistases Gsseas assinala-se a subida de fosfa-
tage alcaling de plasma, que permanece «levada
duraate algum tempe o depois volta ao normal,
20 mesmo lempo gue az lesdes deseas ge ooba-
bilizam. Verificamos, alravds de algumas deter-
minagdes, gque depais das sopra-renalectoraias
bavia abeizamenio do cdleio e fosiatase san-
guinea, seguidos de elevagdo (rangitdia das mes-
mas variabies (fig, 11). A regressio da calcemia
¢ dz fosfatassemia a niimerss normals depois de
clevagip transiténa parece  acompanhat,  de
facto, a evolugio benéfica das lesdes do esqueleta.

Huooiws e Dhao afirmam gue o progndstico
destas intervencdes depende também em parte
dor estado dos supra-renais, observando-se o
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melhones resultados quandn e pratica a cxérese
de supra-remals com cortical espessa e hiper
trofia da zona glomerular. O exame histoldzieo
das supra-renais que extraimos mostrou-nos pe-
quena hiperirofia global da cortical oom alarga-
mento da zona glomenular, formada por células
grandes, claras, rieas em iipdides. com aspecin
de niperfungds (fig. 10},

Fig. 11

Devenos ainda assinalar as modificacdes da
climina¢io de esirogénics. Enquanlo que 5 se-
manas depos da 2% operagiio, na segunda
daente, a quantidadeide estrogénios presentes na
urina pod.e considetar-se quase desprezivel, na
1.* {oente, b meses depeis Gz gperagdo, encon-
tramos ndoergs muite altos a meditem a glimi-
nagdn esirogénica pela unna, O faclo surpecn-
den-nes o, a nosso ver, 56 pade ter duas expli-
cagdes: ou reselta da achividade de supra-ténais
acessdrias, mas enldo nag se explicy o ndomero
baixo de 17 cetosterdides, ou entdo o avmenly
de cstrogénies € fungdo da actividade das pri-
prias metdstases mmarais, posslvelmente em
inicio de reactividade. Este pormencr merecerd
a nossa atencio em futuras investigagBes.

Alguns autergs apontam §4 as indicacbes
deste método leapiutico & as regas 3 que deve
vhiedeser a selecgdo dos casos, Wio nos demora-
mos neste capitulo porque a nessa tedozidissima
cxperifnels pessoal ndo nos permite saquer falar
ne valor do meéindo,

Mais do que o aleance terapéutico. interes-
sou-pos a série de {endrenos bioldgicns obser-
vados,

FOLEIME FIIT - MN*& 4
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RESUME

les AA. présentenl deux cas de cancer du
sein avec des métastases asscuses Erailés par ava-
aectgmie et swménalectomie bilatérales, Ils oot
observé des soulagements générans el de I'invao-
lution du tumeur primitive, des adénopathies ré.
gionales ot des mélastases osseUses.
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SUMMARY N
The AA. present two cbeervations of breast's
cancer with reprodunion in bones treated by ova-
ricctomy and adrenalectomy. They abserved pe-
neval modifications and involuction of primitive
cancer, regional adenitis and reprodukion in be
nes.
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Trata-se de um artigo publicado na Gazeta Médica
Portuguesa em julho de 1955, que foi escrito por
trés cirurgides gerais do Servico de Propedéutica
Cirurrgica da Faculdade de Medicina da Universida-
de do Porto. Neste artigo apresentam-se dois casos
clinicos de doentes pré-menopausicas com carcino-
ma da mama com metastizacdo ganglionar e dssea
que foram controladas com mastectomia da mama
onde estava o tumor primario, ovariectomia e supra-
-renalectomia bilaterais. Passarei a chamar ao con-
junto destas cirurgias de remocao dos ovarios e das
supra-renais de cirurgia enddécrina.

Desde 1896 que Beatson tinha descrito “a Unica”
forma de paliar o carcinoma da mama metastéatico
em doentes pré-menopdusicas com ovariectomia
bilateral, mas a remissao da doenca era apenas de
alguns meses o que pos em questao esta cirurgia.?
Foilevantada a hipotese de que a producao exdgena
de estradiol, nomeadamente na supra-renal, fosse a
causa da progressao. Assim, surgiu a supra-renalec-
tomia associada a ooforectomia bilateral. Na década
de 1950 algumas destas doentes foram também
tratadas com hipofisectomia. A hipofisectomia foi
abandonada por ser extremamente téxica. A propria
supra-renalectomia tem de ser realizada em duas ci-

rurgias diferidas por ser téxica devido a insuficiéncia
supra-renal aguda que se instala no pés-operatério.

Estas duas doentes pré-menopdusicas tiveram um
carcinoma metastizado na apresentacdo e a doenca
parece ter tido apenas disseminacdo ganglionar e
6ssea, ndo visceral, o que é um marcador de menor
agressividade. Ambos os tumores deveriam expres-
sar o recetor de estrogénio sendo por isso contro-
ldveis com supressao estrogénica. As doentes apre-
sentaram-se com carcinoma da mama metastizado
0 que hoje, apesar de ainda acontecer, ocorre em
menos de 10% dos casos.

Os autores escreveram que os tumores da mama
podem ser de dois tipos: Hormono-dependentes e
homono-independentes. Observaram que os tumo-
res que dependiam de hormonas eram adenocarci-
nomas e que os que ndo dependiam eram ductais e
indiferenciados. S6 ndo disseram que estes adeno-
carcinomas sao bem diferenciados, facto importan-
te. Estas observacoes, sao, na minha opinido, as mais
pertinentes do artigo e permanecem inalteradas até
aos dias de hoje.

O entusiasmo pelos resultados clinicos, radiolo-
gicos e laboratoriais obtidos depois das cirurgias
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endocrinas (melhoria da dor e do estado geral, re-
calcificacao dssea e diminuicao da excrecdo urina-
ria de estrogénio) é paranos, hoje em dia, pouco ex-
pressivo porque apenas mostram um follow-up de 7
e 2 meses, respetivamente. O carcinoma da mama
metastizado é uma doenca cronica e incuravel cuja
mediana de sobrevivéncia é hoje de 3 anos. H4, no
entanto, enorme variabilidade na nossa capacidade
de aumentar a sobrevivéncia dependente do subti-
po bioldgico dos tumores e dos alvos terapéuticos
moleculares expressados pelos tumores e pelas
metastases. Hoje temos doentes com carcinoma
da mama metastizado que tém uma sobrevivéncia
inferior a um ano e temos doentes com sobrevi-
véncias que podem chegar aos 20 anos. Diria que
as doentes referidas neste artigo teriam hoje uma
sobrevivéncia de cerca de trés anos, precisamen-
te, pois ndo tinham doenca visceral, eram jovens
com excelente estado geral e tinham tumores que
expressavam o recetor de estrogénio. Em 1970, a
sobrevivéncia mediana do carcinoma da mama me-
tastizado era de 18 meses. Na altura em que este
artigo foi escrito, em 1950, a sobrevivéncia do car-
cinoma da mama metastizado era inferior aum ano.
Em 1971 no Hospital Christie em Manchester foi
feito o primeiro ensaio clinico com tamoxifeno em
doentes com carcinoma da mama metastizado.?
A partir dessa data, abriu-se o caminho para usar
terapéutica sistémica antiestrogénica em vez de
cirurgia enddécrina no controlo desta doenca. O ta-
moxifeno ndo atua na producao de estrogénio, atua
antes nos tecidos alvo do estrogénio que expres-
sam o recetor de estrogénio, alterando a conforma-
cao deste recetor, de forma a que o recetor j& ndo
tenha a conformacdo tridimensional necesséria
para que o estrogénio circulante se ligue. O tamo-
xifeno é o farmaco mais importante no tratamento
do carcinoma da mama e esta na lista da Organiza-
cdo Mundial de Saude dos farmacos a constar num
sistema de saude basico.

As doentes fizeram a mastectomia no segundo tem-
po operatorio porque a doenca local erairressecavel
a data da primeira cirurgia endécrina. Isto permitiu
estudar a eficacia da supressao ovarica neoadjuvan-
te e os autores dizem que as alteracdes presentes

nas células sdo semelhantes as dos tumores que fo-
ram irradiados. Hoje sabemos que a terapéutica sis-
témica neoadjuvante é uma arma interessante para
estabelecer a quimiossensibilidade dos tumores
além de que nos fortalece com informacao prognos-
tica favoravel nas doentes em que se consegue uma
resposta patologica completa.

Na doente que foi seguida durante 7 meses, aos 5
meses a excrecao de estrogénio urindrio ja tinha va-
lores “muito altos” que sdo o preniincio da progres-
Sao que se viria a observar nos meses seguintes. A
producao de estrogénio a partir de androgénios é
feita no tecido adiposo, esta pode ser uma fonte de
estrogénio nas doentes sem supra-renais.

Finalmente, gostei muito de ler este artigo porque
considero que a terapéutica dirigida mais relevante
que temos a nossa disposicdo para tratar as doentes
com carcinoma da mama ¢ a terapéutica antiestro-
génica. Este artigo foca precisamente como se ten-
tava melhorar a qualidade de vida das doentes com
carcinoma da mama metastizado ha 60 anos, numa
era em que ndo havia nenhuma terapéutica sistémi-
ca disponivel. Um dos cientistas que desenvolveu o
tamoxifeno, um bioquimico Britanico chamado Craig
Jordan,®quando Ihe perguntaram do que é que mais
seorgulhavanavida, respondeu que erade “ter salvo
a vida a milhées de mulheres”. Estas experiéncias
pioneiras de cirurgia endodcrina foram basilares para
aprendermos a tratar esta doenca e para estarmos
onde estamos hoje com uma sobrevivéncia 5 anos
depois do diagndstico de 95%, um resultado sem
precedentes em mais nenhum tipo de carcinoma.
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NOTAS PaARA O MEDICO PRATICO

TERAPEUTICA DA APRESENTACAO FELVICA

poT

ANTONIO DE CASTHO CALDAS

NTES de procedermos go estedo desta maté-
A ria julgamos ser devida a seguinte interro-
gagio: A apresentacin peélvica constitul, na rea-
lidede wm problema terapduticg fue MEersga ser
debutido num joroal oo destinade exclusiva-
mente a especialistas?

Julge que sim, porquanto ¢ uma sitvagao que
bastantes vezes terd de ser iratada pelos clinicos
gerals, especialmenle pelos que exercem a sua
missio Das zonas rurais, ©omals evidenie ainda
se tormard a importincia desle problema tera-
péutico se Trostramnos, primeiro, que & uma -
tnagio frequente; segundo. que o simples facto
de ocerrer cyty apresentacio traduz maior gravi-
flzde para 2 mie e para o fithe; g, terceire, que
o recurz a uma téenica correcia melbora of re-
sultados terapéubicos.

Vejamos, ceparadaments, cada v destes
pontos.

I.* Freguéncia:

De hi muits, estd bem aveniguado que a
pelve se apresetila em cerca de 2 B de todos o5
partos de termo e se jncluimmos os partos prema-
turos este nimers sobe a cerca de 3 94,

{Jra esta percentagem representa um admero
muito grande de casos e podemos, por Conse-
quéncia, considerar com inteira verdade a apre-
sentacin pélvica muite {requente.

2.0 Gravidede:

I Heferente 4 mdée — Qs estudes elaborados
com a fim de estabelecer com seguranga o verda-

deirg valor do riccs materno sio consttuidos por
estatisticas em que se pretenden eliminar toda &
cavsa de mortatidade matema que nEo deva ser
atnbuida 3 malposigdo, tals coma as doengas
eqexistentes, (renais, cardiacas on outras) as to-
xemias gravidicas, a placenta prévia, etc., elc
Ne entanto, gs criténios com gue estzs estatislices
foram estabelecidas variam muito, de fomma que
og resultados apresentados sofrem igoalmente
largas varia¢fies e deixam-nos, par coneequén-
ciz, na divida acerca o verdadeire valor d=
mortalidade seguramente atnbuivel & malposi-
fio. Assun, 0f nimergs apresentades perdem a
tua werdadeira significacdo e julgamos prefer-
val recorrer a uma grande estatfstica em que a
mortalidade materna nos casos de apreseatagio
pélviea seja apresentada em globo sem exclair
gualquer causa e morte e compard-la com a
maortalidade global em todas as gravidas.

Foi nesta grentacdo que, em Fgi4, GORDOM
e seus colaboradaores, elzboraram uma estatistica
que desde entio mramenle deixa de se citar
guando se estuda a mortalidade na apresentagis
Pélvica, Esta estatistica etgloba todos os casos
registados durante 5 anos nos Hospitais de Bros-
klin, em Nova Iorgue. Totalizz 3301 rasos e

‘apresenta a mertalidade global de cerca de & %,

ezpecialmente devida a rotura do Gtero, infecgio
puerpetal, shock e hemorragia, Ora, estes § %
mostram-nos Com toda 3 Seguranga gie, a0 eon-
trru do que durante muitos anos se afimmou, a
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apresentacao pelwica consiterada no seu con-
junto, isto é, sem ter em conta a utilizagds du
técniras de tratamento especials oem ser asals-
tida por médicos especialments qualificados,
constitul seguraments om maior FfsCo parm a
mas, _

II Referente ao fitho — {3 meamos mntivos
qQue acima apresentimns levam-nos a excluir as
estatisticas em que se eliminaram certas causas
de morte fetal como as maliormagdes, qoe atin-
gem cerca de 1 2 de toda a mortalidade 2 a pre-
matunidade cuja percentagem nas mortes do feto
sobe nalgurmas estatisticas a § € mesmo 19 %.
Julgames preferivel considerar, no teu conjunte,
todos os nades-martos verificadas nas apresen-
1agbeg pelvicas de um grande servige ou, melber
ainda, duma cidade.

E mauitas vezes citzdo o trabalhe apresen-
tado por GIBBERD. em 1931, donde retivanmos 05
seguintes nlmens:

Fa=1a pélvlen

Nada-mart Fario pél.ica
ada-marie. ad Eblﬂp'l{hdﬂ \'-D"lF"\'-I-ﬂD
Frimlparas. - . 33y iz v
Multiparas. | 13 4%

Este é num quadrg sombrio, mas verdadeira,
Chuteas estatizticas elabaradas dentro dos mesmes
principios apresentam nameros semelhantes e da
sna andlise pedemnos afimiar que a mortabidade
fetal, tomada no seu cenjunto, sobe a cerca de
50 %. 0 que reprezenta um risco extrémaments
pesado parn os fetos nascides em apresentagic
pélvica,

3.0 Porsibilidade de wmelhorar o5 resullados!

s namerses que acabdmos de apresentar e
que o reais e verdadeires para o5 casos de apre-
sentagdo pélvica tomados oo seu conjunbo, estio
lange de ter qualguer semelhangs ¢om os resul-
lados obtidos iseladamente por agueles que dis-
piem de larga prinica abstétrica. As suas esta-
tisticas pessoals, reunindo Anicamente os casos
por eles sepwidos & tratades ¢ gue encobliamos
largamente espalhadas na literatura rédica mos-
tram, com efeito, que se CONsegue, oot assis-
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téncia correcta e cuidadeea, gue & moralida:
materna 3 apresentacdc pelvica iguale vz vak
res registados nos cases de apresentagio cofalic
£ QuE Nos C2:05 €m que o filha sejz de tempe
saudavel a mortalidade fetal ndn suba acima ¢
4 a0 % pas primiparas e de 2 a 1 % oas muolt
paras,

Tude izt nos parece demonstrar gque a apm
se0tacdo pélvica encerra um problema terapé;
tict sempre presente e sempre renovade, de in
portincia moitn grande na pratica obstéics
justilicande-se por cesscquéncia, quE para e
chamemes a aengao,

Duas grandes directrizes terapéuticas se té
oposte ho tratamento da apresentacio pélvica:
intervencionista e 3 nie intervencionista,

Mio se entenda. porém, que os nio intervar
ripnistas advoguem a absicngio total de fua
guer manipwlagido. Limitam-se samente a red,
2ir a0 minimo a sua intervengio e confiam !
contracgdes de misculo utenne e aos esforge
expulsives da mie o principal papel na tarefa d
expulsio fetal. Nestas circunstiacias sio obrig:
dos a rede2ic o emprego dos Apalgesicos e o
anestésicos, uriizados com muita parciméni;
nunca se comegatio a admjnistrar enquanto
apresentagdo hiao cpmece a abrigar a vilva
cntreabric, pois 56 assim serd sempre mantid
um boen reflexo perineal. Também para eles,
lanly cu mais importante do que para os inte
vencianistas, a preraucio de colacar, na altuc
da expulsio, a parturients numa posigac gim
coldgica correcta com as cogas bem fixada
Muitos dirde que tal 56 se conseguird nema be
marquesa. Nin o julgo assim, pais. consider
i FAcil amranjar um sistema gue permiisa
fixag3u dus suportes para coxas & que colgead
sobre wma mesa pu atravessado huma cama
saficiente para se conseguir com a maior fac
lidade uma correcta posicdo. Por julgarmoes gu
assim se faciiifard enormemenie o trabalhe de
midives, especialmente dos que se encontra
longe doz centros cirirgicos, pemmitinde-he
por sl sd. wma magnifica correcgio da gua ke
nica obstétrica com o5 largos bereficics que is:
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Fig. r —a} ferhada para tmusparte; &) forma de guardar os suportes e conas o) soboe uma mesa,
proate o oser wsilizagda

traduz para as parturientes, permilimo-nos apic-
sentar as fotoprafias {fig. 1) do sistema que
fdeglizdmos & tantas vezes niflizdmos com o me-
lhar resultadn.

Assim, colocada a parturienie numa correcta
peeicdo ginecclégica e sem anestesia ou s¢ com
ligeira anmalgesia, o5 hip intervenciomistas assis-
tem 4 expulzao espontinez da pelve asd que &
cordio umbilical passe o anel vulvar. Neste mo-
mente poxam pele opo plecentar do cordio
com o fim de ¢riar uma 4nsa que pende para o
gxterior e protege o umbige de tracqbes que so-
bre ¢le e poIsam eXEITEI, COM OS WCDAVenicnizs
gue podedam advir da excitagic assim pro-
vocada, guando o faio nde vai nascer pmediata-
miente € 2 sua cabega ainda ee enconi;z denlos
da caviudade uterina.

Tio diffell s& torna, por vezes, assistir a esla
demarada expulsio da pelve. quando e alter
nam os reovimentas de eval-vems através di
angl vulvar e temos 3 nogdo de que um simples
movimento libertaria o pé e loge a petve saira,
fue os antigos autores, defensores desta atitude
nio intervensivnista, diziam gug 56 era passivel
ensinar um principiante a assistir a0 nascimenio
dum feto em apresentacio pélvica, desde que se
tivesse uma vara nad mio, pois muoitas veres
spTiz HmecEssdra essa vers pard bater nas maos
de alunn que erradamente pretenderia ajudar a
libertar & pelve. Julgamss, na entanio, que ésta
rigida atitude nio mtervencionista & errada pois,
por vezes, b dificuldades na expulsio da pelve,
motivadas porgue am pé oestd colocado em tal
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pusicio que impede © seq desencravamento.
Nestes tasos, com uma simples destocagio desse
pé, iiberta-se com a maior facilidade as nddegas
e ganha-se muito fempo sém gue isto acarrele
mais rdpida distensio do perinep e, por coose-
guéncia, sem que se tenbara perdido as vanta-
gens da atitude nio intervencionista. E por isto
que julpzrios ser errada a orentagio terapéu-
tica que projbe a mais pequena manipulacio,
antes de se fazer z ansa do cordiic.

Uoer ver, parém, fella a ansg do cordao,
hgLns prrmitem que 58 aumente ligeiramente a
doze do anestésico, cutros accnselham mesmo
exd anzigesia mais profunda, embora seja ainda
is contzacgdes uterinas & aos esforgos expulsivos
ga mie que se deixa o encarga de expufsar o
tronco do leto, O médico tnicamente apaiard
o feto fazendo-o cavalgar sobre o ante-brago e,
quandn muito, =& DEo for essa = osea fenddncia,
obrgando-o 3 rodar com o dorso para a frente,
evitande destz mandeira que rais tarde, z ca-
tuga se cologue em dccipito-saprada. Desde aue
se veiam of ombros zflorar & valva, ndo pode-
mod er esperahgas de que o parto possa conti-
nuar 4 progredir espombanezmentc, £ oa nROSSA
atitude term gue passar & $or mals activa. Po-
meiro libertarermes 05 bragoes & em seguida a ca-
Beca. Mio ze tendc exercido qualguer tracgio
sabwe o otrohon, 05 hrages ndo se desflectiram e,
por consequéncia, atingem-se e liberiam-se sem-
pre com a maigr fzcilidade.

J4 a extracdo da cabega exige moito maior
ateagho pois £ sem divida, dorante ela gue
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perdem a vida muitos fetos, sobrecarregando da
forma nue apontdmos as percentagens de maorta-
talidade fetal nos casos de apresentagio pélvica,
E, por iszo, abeolotamentfe necessaro gue, em
todas as manohras propostas pira CONSEEUIL a
extracgic da cabega wllima -— manooras, e
resto, todas elas na suz essfncia semethantes —
nio seja esquecido wm ponto essencial: enguanto
a cabeca do felo nio esliver bem descida na es-
cavardn da bacia, mopca o fronco dove ser le-
vantado na direegdo do abddmen da mie. E
este o erro meis vezes praticado & que poderd
ger fatal para ¢ feio, especialoannte, oo an mesmo
lempo exXercermos Wina pressao supra-pibica
rouito vielenta ¢ mals ainda se a deslocacds do
trotico do feto pata a Irente for acompanhada
durra tracgio exercida sobre o mesmo trenco,

Para cvitar este inconvenienis term larga
aceitacio, especialmente em Inglaterra, a téonict
proposta por BURMS ¢ MARSHALL, em Igis, &
que setd talwez 2 menas inlervencionisla de todas
as técnicas, porquanto propde gue, uma vez li-
bertados o5 bragos ¢ estando a parturiente colo-
czda muma wargzesa em posigdno ginecoodgica.
se deve abandonar o feto deixando-o ficar pen-
durado pela cabeca fupante eorca Je a2 -
nwtos para gue, pela acgdo do sen priprio pesc
a cabera se encrave profundamente na bacia até
gue 4 hiita apareda por baixo do bordo infenior
do pibis.

Metra albura bastard levantar, sepn teaceipnar,
o tronco do feto pa ditecgio do abdémen da
mde, conseguindo-oe assim a extmogio da cabega
com a maior facilidade, Mo hid qualquer jnean-
veniente, afimnam, em que se iniclem movimen-
05 respitatdrios enquanto a cabega nig fob ex-
pu'sa, desde gue a vaging esteja limpa € o peri-
teo bem retraido sobre a face do feta. Em apoio
deste masio de proceder encontramos muitoe de-
fensores do método que afinmam ter consepunico,
deade que o empregam, uma baixa na mertali-
dade fetal para 02 mesmoas valores fgue o5 seus
autores apresentatamm, o s, 2 & 3 % nas pr-
milparas.

Mas quais cerfio as vantagens e os inconve-
vightes desta atitode oio intervencionista. Ha
uns bons anos atris 54 g8 e reconhesiam vanta-
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gens: evitava a dezflexdo dos bragos, diminuia
as postihilidades de desflexEo da cabega e, atima
de tudo, mostrava-s¢e muito superior As mana-
bras de forga quando estas eram executadas sem
3ip critérde nem com boa téepica, Esta Gltima
condipgldio tem, em nossa opinido, a maisr inpar-
tdncia e, por isso, aconselhamas agqueles gue nio
possuirert uma larga pritica obstétrica a seguir
2 alitude ndo intervenclonista, tujas linhas go-
raiz atrds deixamos tragadas, pois segu@mente
assim obferda melhores resellados,

Mas nia haverd inconweniente nesta atitude
passiva? serd, na realidade, de todo indcua a de-
rmora na extiaceio da cabega do feto?

Com efeilo ¢ difici] estabelecer 2 qual das
causas g2 deve maior mortalidade fetal, se a pre-
cipitagdo ¢ manohras de farga. se antes a demora
na extracgic da cabega.

H4, sem divida. uma encrme tendéncia pam
culpar especiatmente 2 primeira condigio; mas
julgamoz que a segunda nip & para desprezar.
Aszsicy, do que temas abservade, resulla a firme
canvicedo de gue os TMOVIMENntos respiratorios
exerutades pelo feto antes da cabega ser expuls
ran podem ser cansiderados mécuos. Ad cote-
jarmas of resultades da nossa experifoncia com
os grresetitados por ouiros autores, somos leva-
dos a concluir que, nos nossas casps, o3 aciden-
tes atribuiveis & demora na expulsio da cabeca
530 muito mais freguentes do que os registados
pot snuitos avieres, E possivel que tal diferenga
possa ser atrbuida wo facte de nag administrar-
mos duranre o trabalhe de parts depressores res-
pirztories na quantidade empregada por ootras
eecolas, Verdade seja que os medicamentos de-
pressores e analgésicos trazem em contra-partida
uma diminuigio nos esforgos expulsives e por
issp, uma demora ainda maior na expuisio es-
pontinea do feto. Tiede isto nos leva a ndo acon-
selhar a demsra excessiva pa expulsio da ca-
beca. particularmente o métoda BURNS € Mar-
sEALL. vmbera dele nio tenhameos larga expe-
mdncia.

Preferimas antes conacgnir o nascimento 1a-
pido da cabeca logo apos a expulsio do troneo,
{Jra. para'que o nascimento da cabeqa se consiga
com tacilidade e rapidez € necessdrio que a sua
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descida na escavagio pélvica tenba lugar imedia-
tamente a seguir 3 libertagzo dos bragps. Para
consegulr essa desoida recorremos & pressdo exer-
cida sobre o fundo do dters & 4 tmcpdo sobre o
fetn, A pressfio sobre o fundo do Wtero, j4 o dis-
s&mos, nunca deverd ser viplenta; a traccic so-
bre o feto, de que a manobra de Maorcean € a
mais espalbada e wtilizada, também nunca po-
derd ser mancbra de forga. Com efeito essa
forga exerce-se pravicammente sobre a celuna cer-
vical £ compreende-se o5 peTigos que dagui pos-
sam advir. Se ha dificuldade em fazer descer a
cabega na escavagio pélvica proviavelmente ha-
verd certa grau de despropargio feto-pélvica,
possivelmenie ¢ro consequincia de desllexio da
caheca. Wao podenda. come quase sempre s& Nac
pode, conseguir a sua flexdo, a descida 50 poderd
ser obtida com forte tracgio.

Impossibititados de empregar a reancbra de
Mauriceau ou cutras semelhanies pelo pengoe que
representaria exercer tal forea sobre a coluna ger-
vical do feto, resta-nos, Aos casos em gue haja
secisténcia A descida, recorrer ao foreefs, puls
cam: ele exerremos a tracgde ditectamente sobhre
a cabega e protegemos desta maneira largumente
a vida da fetn, Te todos asForceps para aplicar
4 rabega ditirea 2eanselbamos o modeio de Piper
fque, peas suas curvaturas, oma a ke aplicagio
g a trzcgio subsequente mais faci! e na melhor
direccdo ([g. z). Raramaenle baverd indicagio
para o aplicar pois, na grande maziorz dos casos
de apresentagio pélvica, a cabega desce com fa-
cilidade para a escavacin da bacia sem que tenha
e se smpregar forca, mas quando necessdna
esst forcehs traz vantagens tio evidentes gue,
coat o malor entusiasmo, aconsdbo nunca se
assistir ao nasciments dam feto em apresentagds
ptlvica sem que préviamente tenhamos o forceds
de Piper colocads ao nosso lade e prontoc a ser-
vir. Este pequenn cuidada, por nds GuUnca esque-
cida, tern-nps permitido extrair com a maior fa.
ciidade e sem gualguer lesao fetos que, daotea
maneira, julgames se tefem perdido,

Mas parz a aplicagio rdpida e perfeita do
forceps exige-se gue 2 parfurenie esteja profun-
damente apestesiada. Om se seguinmos a atitods
niio ntervencionista e se encontratngs resistén.
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cia & descida da cabega na esesvagio, estarmos
impassibiiitades de aplicar rhpidamente o for-
Ceps, pis & necessirib antes disso consepuir a
completa anestesia da mie. E, oz nossa opinifo,
esse demora tem iocoovenientes. Poriseo aconse-
lhamos seguir a adivde nio intervencionista sd-
mente nos casos & que haja garantas de que é
facil a extracgdo da cabegi. Ora essa garactia sé
a teremos guando o fete for moio pequens e a
bacia normal, ou ainda em todzs as mubdparas
em gue ndn haja desproporgio leto-pélvica.

E nas prmiparas? (Jual a atitude que acon-
selbamos?

E aqui que o problema terapéutica se apre-
senta em todz a sua grandeza. Cada caso tem de
ger estudado separadamente.

Em prmeirg lugar devemcs verificar se hi
citida desproporgio feto-pélvica. Todos sabem
quantas vezes ¢ dificil diagnosticar um aperto
da baciz ¢ mais ainda um fefo muito grande,

Mesies casos nio hesitar em recorrer & radio-
pelvimetra e & rmdiccefalometria para maior ga-
mnta do diagndstica e, se houver desproporcio
evidente, optar derididamente pela cesarana no
nftio do trabalho de parto,

Outras condigdes podem, em nosso entender,
aconsclbar a resolugas destes casos pob CesaHana.

E também sabido que na apresemtagfno pél.
vira hé grande percentagem de roturas peecoces
da bolsa de dguas. Esta roturm precoce aliada 4
immperfeita adapracio da pelve an estreito supe-

Fig. 2
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rigr da baria & uma das causas wais frequentes
da procidéngia do cordic. Por isso, entendemos
que sempre que, Oestes chsos, tiver Jugar wha
roturz preccce dzs membranas ¢ obogagdo de
auem assiste ao parto praticar o ioque vaginai
com o iim de diagnosticar précocements a pos-
sivel procidéncia do cordio. Se encontrarmos
esta complicagdo ¢ se a dilatagio estiver ne ini-
cio estd indicada, e islo tante nas primiparas
corng nas mulliparas, a cesarana para salva-
guarda da vida do filho. No caso da diataglo
estar completa julgamos preferivel proceder ra-
pidamente & exiraceio do fete do que sujeitar a
tnde ans riscos da cesariana, Nio esquecer mesmio
que, nas multiparas, as dilatagdes muitac vezeg
tompietam-se rapidamente e por isso nestas il
timas, bem como nas primiparas em gue polco
faita para se completar & dilatagio do colo,
aconselhamos & gque, aproveitandn a fafta de
adaptagic entre a pelve e a bacia, s¢ espere,
debaixo duma wigildncin atenta e continpada,
que a dilatagde se compiete e, em seguida, se
pratique a grande extraccio poditica.

Por vezes aparecem na literatura médica tra-
beihas e que & defendida a pratica da cesanana
em {oda a primipara idosa com o felo em apre-
sentagio pélvica, bem como em toda a prim-
pare. gqualquer gue sefa 2 sua idade, em que a
apresentagio sela uma pélvica incompleta. Jul-
gamaos que tal critério nan & defensivel. Aque-
les que o seguem SEguramente, gue se assbstam
com & responsabilidade de extrair uma crianga
morta, mas nde hesitam em fazer passar a mae
pelos niscos da cetaniana € & precist termos beom
presente que a mortalidade materna nesta QpeTa-
¢do, mesmo em condigdes idesis, se mantém na
majcria das estatistiras sérize em valores que nio
consegniram descer abaivo de 1 2 2 %, Que este
faclo nunca seja esquecido quande marcamos a
atitude terapéubica gue nos deve nortear em
vhstetricia, pois todos os dias se depara com
marcada tendéncia para resolver dificoldades
ohstélricas pela cesamana, Sem SEIEm conve-
nienkemente pesados og riseos qiue tal acarreta
para 3 mdée. O, uma primipara, pelo simples
facdy de cer idoza, ndp acarrela segurammente
maiores dificoldades 4 exiracgio do feto. Tam-
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bém nio traduz como e em alirmado a impossi-
biiidade de ter nowvas gestagdes, Wao Juigamos,
por consequéncia, que s pela sua idade indigue
a necessidade de cesarana.

E o que dizer da apresentagda pélvica ingont-
pleta? Sem diwida nela £ maiz diflcil o desen-
rravamente da pelve donde resultam mnaiores
riscos. Assim as pernas eolocadas ao longo do
troncg como duas talas impedem & grande ffexdo
lateral que & necessaria no momento da expalsic
das nadegas. Esta'é a causa por que, tanfas ve-
zes mestes casps, a pelve fic: retida na vulva
GeTD COTEEgUIT avangar. Vejamos guals oo meios
de gue dispomos para vincer esta dificuldade:

Comegamos por exetier tracgdes tom o3
dedos indicaderes aplicados como ganchos nas
virilhas do feto. Deve procurar-ie atingir as duas
virlhas 2 sobre elas exercer tracgdes simultd-
neas mas, por vezes, 5o a virilbe anterior # aces-
sivel e, por ie0, sO sobre ela exerceremas a trac-
fin que enfio é ajudada pela mdo livre que puxa
peto pubso da outra mEc gue tracciona. Ponto
mportants sobre todos & o de exercer a tracgio
sobre o tronce dd feto e niio sobre a coxa, sob
perige de provecar a sna fractura ou deslocagdns.
Dezde que a apresentagdo esteja bem descida e
em contactn com 0 pawimento pélvico, esta tras-
¢an & quase sempre eficaz. Nos casos diffeeis nao
esquecer que ¢la & facilitada pela pratica da epi-
siotomia e pelas tracpées executadas so durante
as comiracgfes, ao mMesmno tempo que om aju-
dante exerce comn as dues mios tma ligeita pres-
sio sobre o fundo do dtere. Nio esquecer que
estn pressio noack deverd ser praticada nos ca-
505 em que 3 apresentacdo esteja alta e fora dos
perindas de contracgio do masculo uterine. Em
casos rards pode baver tal resistéoela gue a
forga doz dedos seia insuficiente para a wencer
e nio se consiga desta forma a extracgao da
pelve. Como deversmos entdo proceder?

Virns métodos tm sido propostus. Alguns
usaram uma fita de gaze, que passada pela prega
nguina! permitia exercer sobre esta uma tac-
¢io mas forte do gque A permitida com os dedos
indicadares. (1 método, no entanto, estd sujello
2 provecar graves complicaghes, como cejam
ferides profundas causadas pela fregiio da fita &
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fraciuras ou deslocagbes da coxa, porgue a trac-
rio nAo se exercen apoiando-s¢ exactamente so-
bre a wvirillha, Por fssp, outros preferem a wiili-
zatio de panchos metalicos rombos pois, com
eles, afirmam, ¢stas complicagdes pao exisiem
ou &0 exifermamente raras. lem, Do entanto,
puucas simpatias a utilizagio destes ganchas e
por 530, ainda £ encarado ¢ defendide um owro
processo de extracgio da pelve! com o forcefs,
Mas a grande maionia dos antores apbe.se aco
sew pmprego. Com efeito o forceps nao fol cons-
truido para ser aplicada & pelve e, mesmo aiguns
raros modelss gue o foram, mestraram-se inei:-
cazes £ perigosos ¢ isto porque, tendo a presa
de ger iransverzal & preciso Rao @Squecer que
cada nidega se encontra g nivel diferente e di-
ferente até para cada caso, Ora, torna-ge impossi-
vel ter um forgeps para cada caso e desde que
a presa nio ¢ eficaz 54 a poderizmos melbworar
apertando as colheres, com todas as Jesdes teci-
dulares £ @5 [RTIgoEas CoMpressdes que dai
advirar.

Mestas circunsiincias somos de opiniZo que
todos o5 métodes propostes para substitulr a
tracgiio com o5 dedos indicadores sobre as vin-
lhas estfo sujeitos a graves pergos e partanto
ndo devem ser empregados. Por issp, desde que
& Tracede com o3 dedos =e mostre ineficaz, prefe-
rimas venceT a rosistéacia por um méindo dife-
renie: promovendo a descida da perma anterior.
Sabemos gue § wma manobra muitas veres di-
ticil nestes casos em que a pelve estd profunda-
mede encravada THAs SeMpre 3 Conseguinmos rea-
lizar sem ipconveniente apreciivel, Ela exigs,
no entante, um certo nomere de cuidados tée-
nicos que nig devem ser esquercides. Em pri-
meiro lugar e fundamentalmente, ¢ Deressdnia
uma anestesia profunda eomn anestésico gue fa-
eilite o relaxamento da fibra muscolar uterina.
Mo caso de encontrarmos dificuldade 4 deeloga-
¢io da pelve para cima, sem © que DEO0 58 £OD-
seguita a descida da perna, ¢ vantajeso colocar
a partutente em posigio de Trendelenburg.
Aqueles gquu ndo dispaoham duma mesa ciror-
gica aconselha-se-lhes que substitnam a posigio
de Trendelenburg peio decibito lateral exage-
radp com a colocachio duma almofada debaixo
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Fig. 4

da pelve da mde. Nesta posicao a accdo da gra-
vidade facililatd, da mezma maneiza do que oo
Trendetenburg, o deslocamento da pelve. Para
baixarmas ¢ pé nin podemos recaorrer 4 roane-
tira de Pinard que nos casos em que a pelve sg
encavuu profundamente, em geral, ndo dard
resultade, 4 mio do pperador terd que avangaz
an longo da coxa e depois da pema até atingir
o pé,

{1 facto de. nestes casos, termos consegrids
sempre & descida do pé antenor, por vezes, dove-
mos egnfessa-lo, & custa de manobras laboriczas
£ por isso mesino lraumatizantes do filhe & da
mie, nic nos pode fazer esguecet que na lcera-
tura médica sempre tém sido citados casos emn
que esta manobra se formed imposeivel 04 mauita
perigosa. Nestes £asos terlamos de recormsr A
teacgin pelo gancho, com todos vs inconvenientes
gue Jhe apontdmas & ce este falnasse sd nos res-
taria o recurse da embrintamia.

Sip estes Ultmos cas0s que Lustrem ¢ incoa-
venlenle & ¢ perigo que pode resyliar duma apre-
sentacio pélvica incompleta profundamente en-
cravada. O3 autores antigos (4 tinham notads
s tua pravidade ¢ por 450 deiendiam e pratica-
vam a tescida profitictica da perma no inicie
do trabalho de parto. Para eles nédo havia divida
de que picravam o progndstico deixandn pros-
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Mgt o parto em pélvica incompleta. O dnien
probiema que debatiam cra se estava indicado
fazer a deacida profilictica das duas pemas ou
54 da perma antenor. Qs inconvenienfes desta
pritica caitam A vista: maiores probabilidades de
infecrdc e o sacnficio de muites fetos prevocadn
pela longa permanéncia da pema fora da vilva
quer se exergam ou nda tracgbes ligoizas sobre
gla, Foram esles inconvenientes, tantas wozes
venificados, goe levaram a adoptar-se a atitods
Dao intervencionista contza a gual hoje nume-
Ioads aulores s2 comeqam a insargir em virtode
dos pergos que &trds lie apontimps.

Westas circunstineia adoplamag ¢ acongelbz-
med na apresentacio pélvica incompleta, sm o que
nds haja desproporcan fetoe-pélvice, a descide
da pé anteriar guando a dilatagio estd completa
£ a apresentacdo aindz se nie earenira profun-
daments encravada, procedends, em segnidz, &
grande extracpdc poddlica. Frisamecs ser wdite
imnortante nio proceder 3 extrargio podaliea
sem que a dilabacio esteja corapleta pois isso di-
ticullaria a descida dos bragos e poderia até im-
pedir a extracgdo da cabeca =em que primeiro
se fizessem grandes rasgaduras do cole utenno.

Mia & suficiente que se procure fazer o diag-
adstico de apresentagio pélvica jnconpleta du-
rante a gravider, ¢ ossencial que tzmbém du-
rankte o parto s2 procure certificar qual a atimda
dzs pernas. Com efeita, além dos cases em gque
a ieto se encontra Dess: apresentatio durante
a gravidez — e guo sdo designados por sipdalic
dade nddegaz primdria — cxige zinda um nu-
merosy grapo de casos de apreseatacio pélvica
compieta gque st descompletaram no infeio do en-
cravamenio: é a mindalideds nddepas secunddria,
Fiacil se tarna disiingoir nm gropo do outro pela
simples obzervagio do recém-naecido logo apds »
sua expulsic: as pernas terdo lendéncia 4 manter
a alitude que conservavam durante a gravidez.

Resta-nics marcar a orientagdo terapéutica
que arenzplbamas nas primipatas com apresen-
tacic pélvica completa gue nio se descompletan
durante a descida e ein qgue nda bi deaproporgio
feto-pélvica,

Pelss motives gue atrds delxamos regisla-
doz prefericns proceder & extracgio padalicz
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do que correr ¢ risco de, no moments da extrace
ran cfa cabega, mdo padermos aplicar com rapi-
dez a forcegs por falta e anestesia suficiente.
Simplesmente, nestes casos, procederemio: a ex-
tractic podilica mutte mals tardiamente gue
nos caged: Ge apresentagio pélvica incompleta,
j& gwe nio temmemos encontrar dificuldade na
descida 2o pé, quando a pelve esld profunda.
mente ercravada, Procuraremns mesmo que a
pelve seja expuliz espontineamente, pois desta
forma os tecidos meles do pocdaes eo{rem dilata-
fao progressiva o gue melhor o5 protege dierante
o extracedn dos braces e da cabega. Isle nio
¢vita que, nestes cisos, dispenssmos a pritica
Ja episiciomia antes de poocedor & exiracgds.
Com efeita entendemes: gue, 2 nilo ser no coss
de fete exgepeionalmeate pequero, toda 1 oex-
t1z¢fdo podalicz ma primipara deve, depois de
ferminada a anesiesia, iniciar-ze por wme ampia
episiciomin, Traranle a extracgio podddica po-
dem: surgic dificildacdes em dois momentos: na
libertagio €os bragos e na extracgio da cabega.

Vepamos como dévemsos vonoer £3sas possi-
vais dificnidades.

A desflexdo dos bragos torma dificd] a sua
libertagaa. Devemos, pur issu, procurar que a
desflexdo seja reduzida ao minimo. Para tanto
recoinenda-se frzer a$ tracgbes sobre o tromco
simeonte duranie as conivacgdos aterinas. Mas,
debaixg do eleitc U4 anestesia, eslas contrargdes
si0 muila ligsiras ou inexistenter, por issn ndo
posdesnos sepuir aguela r;agr:l. e shments o Iecd-
menda ewvitar a exireecio rdpidz. E também
muily importante, come ji dissemos, proceder A
extracido so depois da dilatzpio cormpleta. Ainda
faromos profilaxia da decBexao dos bragos se
tivermaos o cuidade dz, sempre quo tivermos de
intreduzic o mde no dlers, coms para 3 daicida
do pé, puxarmoes o= hragos de forma a gue fi-
qleln situados ap iengo do tronce do feta.

Periewce ass pioneiros da nbstetricia o mddte
de terem marcads com 1ado o dgor a5 menobras
& exesdiar para libertaddoe dos bragos, Por mulio
conhesidaz ndg Ihes faremes refeptncia, rmes s3-
mieels frisaremos comeo resalver cectas dificulda-
des que podem sarmiI.
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Assiml, muilas vezes torma-se dificll atiegir
i prega do sangradgiro com os mossos dedos.
Julpames preferivel nio procurar malor descida
do tronco, pois isso ainda maeis dificuldade da-
terminara quando da intredugdo da mis, Acon-
selhamps de preferdnela que, com dois dedos so-
bre o cmbro do felo, se puxe este para haixo
£, casn issh =2 cansiga, torma-se fAcil atingir a
prega do sangradoiro ¢ descer o brage. Mo en-
tanig, se nolarmos resisténcia é preferivel nia
puxat pelo cmbro € aates empurrar o troaeo
da crianga paTa cima o que O0s pernitird passar
a mac entre o feto e a barcia e atingir, com maior
{acilidage, o bra¢o ¢ promover 4 sua descids.

Também podem sargir dificuldades na liber-
tacin do brago anterior. Nestes casos & bem co-
nhecida 2 manobra em que %€ roda o tronco
desta forma se transforma o brage anterior em
posierior, procedendo-se, oo seguida, & extrae-
rio, em geral ,com & malor fzeilidade. Tio espa-
thada se gpcontra esta manobra & tdo evidentes
sio 25 vanbagens gue dela resuliam que muitos
2 executaim semopre, em kodos os casas, guet haja
ou niz dificnldade na libertagho do brago ante-
riar. Contra esta ofientacdo nos insurghmos por-
gue esta mancba, em cases Taros, poderd ser
penigasz, Assim sc & cabeca estiver encravadz &
esperialmente se, a0 mesmo terrpo, uma con-
tracgdo wlerina a hoobilizar ao praticarmos a
rotagdo do fTonco cOITEmOs o Csco de Provooar
lestes nag vértebras cervicais, tanto mais gue &
precicg ter sempre presente e para hoa exe-
curda da manebes ¢ necessiro que o bronco seja
radadn no sentido em que o brago anterior nio
tenha tendéncia & deslocar-sc para irds do oeo-
ful. Ora isss obriga-nos 2 wma longa rotagio,
maior que 186, poss caso assim ndo fosse a
cabega o feto ficaria cm ocoipito-sagrada.

E preciso nio esquecer que a desleca¢do dot-
sal do brage & uma sitvagio muito grave, Parz
conseguir desiged-la para a fremte do oeeipu!
wirizs manobrss foram propostas mas, de todas,
consideramos preferivel @ rotagzo do ironco no
sentido de obrigar o brago a escorregar entre o
aestpud e & becia para geupat 2 posicdo noromal
Ll come indice a fig. 3.
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Yhevemos frisar que 56 excepcionalmente se
encontraré grande dificatdade ma libertagio dos
bracos a nie ser que ¢la resilte duma grande
desproporrio feto-pélvica. Serdo, por consegudn-
cia, casos que, correctamente esiudades, indica-
fam 2 necessidade de cesardana, O erro de a nio
ter praticado pede determinar a impossibilidade
de kibertaclo dos bragos pelos meios habitoais,
Teretnos entio gue recomer an gaocha roembo
com a fraciura irremmedifvel do dmero que dai
resultard, ou tzivez, mesmo, $6 a embrioomia
possa Iesolver tais casos,

{uznto & extracgio da caberz jd dissemcs da
orentagio a sggui.r: nunca empregar lracgbes
fortes sobme o tronco, mas shmeote sobre a ca.
beca por intermédio do forcaps,

Foderm, no entante, resuttar sérias dificulda-
des s¢ 0 ocoiput rodar para ¢ sacro & DAG para ©
pihie. 56 =& justifica que tal complicagido suceda
se & presenca do médicn, porgquants et mesmo
seguindo o atitude nio intervencionista deve-se,
loge apds a execusdo da ansa da corddo, obrgar
o dorse do feto a todar para a frentg, com o fim
de ovitar UM Sesencrevamento em ecoipiel-sa-
grada.

Fig. 4
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Mas. cago csta situagio se nos depare, comn
resoivé-la?

5S¢ o tnento do feto se encontrar abema da
sinfise pibica, devemes agattar a cabega tal
coran & indicado na manobra de Maudcean, erm-
purtar para ¢ima ¢ reder em seguide. nic o
tronco mas sim a cabepas para evitar lezSes da
coluna. Camn, pardm, a cabecx esleja muito fi-
#ada ou o nento acima da sinlise pibica, toma-
-5& Umpossivel conseguir a rofagio dezta raneira
£ entdn resta-nos séments tentar a4 mancbra de
Praga (fig. 4} com grande episictomia &, =& ectp
falhar, recorrer 4 cranistomia.

J4& maiz de uma ver apontei sitwagies que
podem surgir no decerso dum parto pélvico e
para gue Adc ha outra solugdo terapéutica gue
&g sefa a cmbrigtomia. Wa verdade seric sem-
pre situa¢des erfadas por erras rerapéuticos ou de
diagnostico, mas este facle nio nos permuite ser
optimista, porgquanto nunca nos devemos esque-
cer de gue a média dos melhores resultados apre-
sontados ascila entre 4 a2 B % de moralidade
fetal para as primiparas € 2 a 3 % par as mul-
tlparas. Em presenca destes mimeros muitos de-
ferderam ¢ defendem & versio externa come o
melhor melo de evitar os inconvententes da apre-
sentacio pélvica o desta maneira conseguir a
maior redugio na mortalidade fetal, A ideia &
mnite antiga e foi largamente posta em pritica,
embora mais tarde tivesse sido abandonada pelus
recos gie 8 wersio externa iraria para a mie e
pera o filho,

{Juals 530 esses ristos?

s mais frequentements observadeos sio a
procidéneia do cordio e a separagan da placenla,

A procidénciz do cordio nic se pode evitar,
Sornente £ necessdng que se tenha sempre pre-
senie essa possibilidade para que no iniclo de
tedos oz parios, &m que se tivesse praticado a
versdgs pur mancbras externas, s¢ procure Jiag-
nosticar esta complicagio antes do feto cair em
asfixia. Be assim procedermos iste ndo acarre-
tard um risen muite maior, tanle mais gue a
apresentajdo pélvica também faciiita a proci-
atncia do cordde.

Quanto & separacio da placenta e ao panio
prematuore gue dal pessa resultar, os riocos para
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o [4to serdo muiic mals pesados. Felizmente que
¢ela complicagdo pode ser priticamente evitada,
j# gue ela, na grande maiora dos casos, & de-
vidz ao emprege de forca excessiva €, por con-
sequéncia, ndo terd higar quando a versio for
praticada suavemenie, com 4 doente acordada
para impedir teds & manobra dolorosa e acem-
panbando a evolugio do fets pela ansenltacio do
e cordgdo, pronlo: a suspendermos a verséo
guandyg s Aotem sinais alammantes de sofri-
menio, Procedende assim iomaremos estrema-
menle [2ros 0s cases de separagdo da placenta
¢ deixardo de existir as roturas de dtero, venfi-
radas quarde a versZno cra praticada debaive de
aneslesia e sern alender a estes cuidades, E evie
dente gue, procedende dexta fonma, dimingipe-
mos muite as possibilidades de conseguir a ver-
sE0 pxleTna e tstas possibilidades serdo tanto me-
neres quants mais desenvalvido estver o felo,
Por isso Wliimamenie se aconselba a versio ex-
terma na 32.° seroana da gravider & Rdo na 6.
semana como hd umas décadas se defendia, Na
verdede procedendc 4 wversio exterma nesta
idacde da gravided seguramenie que a praticare-
Mas em muitos c2sos em que mais tarde ela teria
lugar espontineaments, Mestes cases, porém, a
versio serd facil e sem riscos, Ainda a versdo
praticada na 3z.* cemana da gravider terd o in-
canveniente de facilitac o retemo do feto 4 po-
sigio primitiva. Mas também nestes cazos serd
guase cempre maite faci repetic a versdo. Nio
VEMDS, PO consequéncia, que haja inconve-
niente na pratica da versie na 32.* semana ds
gravidez e, por isto, aconselhamos 2 sua prd-
tica, nsando os cuidados a gue nos refetimos para
ewitar as desinsergdes da placenta. O grande
imeonveniente da versio externa praticadn sua-
vemente e sem anestegia £ ela falhac preeisa-
mmente Nos Cas0s BN qUe sertd mals vantajosa) ra
primipara £ ma modalidade nddegas. Isso, po-
rém, n3o ¢ atgumento nem para empregar forca
na pratica da versdo nem pars abandanar o sea
emprega. Por iste tarissimaos 530 08 gue hojs nie
A ProCUTam Conseguir,

Mok casas eml gue a versig por mancbras
externas se ndo consepuir £, atendendo ans gran-
des beneficios que dela esperavamos, & de acon-
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eelbar a prilizagde do métedn que tem sile Jar-
ments empregada e com rouito bons resultados
par alguns awtpres sul-americancs, ou seja, &
admmistragio de 30 grs. de Castor oid & ooite
seguida de um grande clister pa manhi seguinte.
Por esie mein, completamente infcus, consegui-
Iam esges antores cerca de Bp % de &sitps g
aibda, em mnais alguns casos, 8 versio por mano-
bras externas passou a ser ficll depois da adima-
nistragdo de purgante ¢ de elister,

RESENHAS

O COLD DD €OTO LTERINDG JANALISE DE 23
CASODS) — Josgrn B, CRawropn, Congarm G
Catlms e-fons O WEED — Surg, Oymec. &
Dert. &5 (q]: 485472, Abnib 1090,

Ao pogsibilidacde de algens siotomas subjectives
pélvicos terern como origem ama lesio inaparente da
cofo 4 oSty ez evidéncia, no presente trabalhe,

s AAL, estranhando que pada s+ taohe eacriio
agbre o assunig desde Bir Jame: Yeung, em 1430,
farem uma revizio do problema, apresentaodo uma
sdrie de 123 cotos cervicais, que tiveram de ser remo-
vides, em 40 dos guais (32,2 %Y, as doentes apresen-
iavam 2: mesmas’ QUEixEs que anteronmente 4 amis
putario suprdvaginel 9o nlego

Desigy g0 ca50s, 23 naviam sido =ojeitos a uma
unica interveagio — histerectomia subtotal s oapeodi-
cectomia © as resiantes 17 4 SLCESSLvAs idtervensdes —
histerectoloia Subtota!, salpingeetamia ¢ colovespgrma
bilatérais —, iameniando o3 A A, Que, Dedey 17 2508,
punta O cole mvess: side exploreda, pio obstants os
drglos genildis internod serem tofalmente, cxtirpadaos.

(ra principeis siotomas apresectacdos. na iobali-
dade dos casps, loram of sguictes

Casos  Percent.

I Erar pélvica .o o 1) 536
2) Lewcorrez ..., H FLR
3} Corrrmenso hematicd ... 49 b
4} Disparewnin ..o k1) 31,7
55 Dor lomberesagrada ... ' 35 a8, g
Bl Dhsuma oo e e ' 3.5
73 Peso mo baixo wentre. ... ar E7.L

Apreceniados assim, o9 sniomas verijicados & as
suas perceatagens, sio feitas alpemas coosideragdes,
sobre 0 mecanizmo da propagacio linfitica das Jesbes
ter cdivix par: 05 PAremAtrios, bexiga ¢ bacinele deode
1 possibilidade Jde cistites o pielites recorrentes, de
ponts de partida cervical.
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FPor tude guanto discernos se conclui que a
aprecentacdo Délvica contioua 3, encerrar uip
problema dizgndstice e terapéonen dos mais de-
licades. s rescliados conseguidos, mesmo por
aqueles gue dispdem de larga pritica & da me-
Yhar téciica, ndn sig sempre seguraments bons.
Por isso, consideramos quoe, em presenga duma
apresenlacico pélvica o melkor £ procurar trans-
formd-la, zntes do paro, ouwma Apoescnitacio
cefalica,

Depois Cz descrigho de alguns tectes para 1 explo-
ragao clinice do colo, os A4, dlo-nos as seguinles
entidades patoldpicas, cooslatadas ma tatalidade dos
CaEzE;

Casos  Perceni.

Cervicile coomica .o 1ol Az

Estendses Cervicais o o e s 3 oy
Ewmpiemy do eolo .o o 4.1
Faiipos ... za 16,2
Epndomeiriosy . 5 4.1
Fibrorma oo oo e e 3 3.3
Carcincma ¥ 5.7
Granubema ..., 1 )

We ecapiule do matamentn, acentuampy, moss
oma wver, Que 82 deve pensar ne colo, sempre que
cxaista gualguer dos sintomas acima telecides, nde
devendo ser as dorptes syjeitas a Mtrrvenglss injuue
wicadas, 0w mgorpleta.

Consderacese, em primeipn Jugar, na iralamento
pralilactice destes casos, 0% segaioles princloics:

t) Dirgodatice & trazamento sz deenga do cola,

2} Hicterectomia total, sistemdtita. guandt 1pdi
cada.

3) Histeretomia seleatal, quandg o estada gera)
cdiv dgests n:iu'pe:mita & exfirpagdo fctal do Ofero,
mas remigio dn coto rervical, loge gue o cstado da
doenie o permitz.

Afirmam que o argumente dos defensores da Gis-
terectoma swhistal, de goe §oeoangervagho doocolo
serve de seporie & cipula vaginal, nig se verificow,
eTm 23 casds oe orofapscs, coostatados nesta sécie,

Consideratn, ainda, a conservagio do cudométrio,
com o fim de manier @ [wogdo granca, fora Je o e
Farigosa.

Sobre ¢ probiema do tratamento corztive do colo
do coto atering, of A A, SEFUEM A5 TOTIOAS seguintes;

1} Seoio hi sinals swbiectives, @ o cobe & normol,
esks deve mManter-seo;
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2] 3¢ hi prolzpecs assiptomdlcos do 10 e 2@
Erau: a doente & shrmente vigiada. 3e o poolapss & da
3.0 graw, miestmc nde danoo sinkpmas subjactivos, a
cato deva ser removidn. )

Mo caso dum proiapsa dae sofiimentg, Jovese
remawer o {cha, independentements do seu gran;

1) Quando s¢ verifen a existincia duma erosio
simoles, ou cduma infecgdo superficial do colo, st
deve g2r eleciracoagulada,

Nc enianty, s2 3 mdesqdo atingis os pasamEcries
por via unditica, a remogaa de eoto 2and ndizpda;

51 e hi polipos, procede-s¢ & suz cxtirpagano,
com cpulerizagie da base. Verificando-se 2 manwten-
;ac dos sinais subjectivos pélvicos, procade-se b pemi-
gac do coto;

5] Mo carcinoma de colo far-e a aphcagip de
adio, ihentgeniempia. ou procede-se A remogie langa
dao eoto, conforme o estddao da nespiasio,

6] %e sk verifica 2 exisidncia dyma epdometniose
tilenciosa sdmentes a vigilincia estd indicada.

Mo casp daska die sigaag clinicos, o remopio da
coto impde-ze. sepeida e reentgenterapia, alim de
fazer cessar a funcdo avdnca;

71 Wa fazc dum fivtoma do colo. @ coto €, sempre
cemovida.

Aptesentado. assim. o critdric na conduta tera-
piolica éeg wiriag quedres pateldgicos do oeole do
cobto wrering, o2 & A, preconizam, guando indicada, a
VI ViRgIGAL, Ba reragEn do cota.

Efy 121 casos. fou tilizada esla via. gue conside-
ram zabislebgria g sopora, ap contrdeis doo gue pensa
Te Lisioe, que aconselha a via abidominal, por juigar
A v vagioal perigosa, petas {istulis vesico-vagimais,
A que pode Jdar arigem.

Ewmy penlivm elog easos opeades, f21 constatade
e5e acidenie, como se verilica, na seguinte estatistica,
publicada peles A4, no fiza) do tcabakhe,

Cuzng Percent.
Maortalijade ..

o a
Marbilidade ..o [ g
Completamentic melharades ..., Ing 26,5
Mip zeprilos depois da infervcan-

Lot = T 1t hN
Mile weethorados - oo co 3 2,4

EDUARDD RNE ALBUQIIERQUE

RESPFOSTA CLINTCA DAS LESOES METATSTA-
TICAS M} CARCINDMA Irn MaMAa, A HOR-
MONOTERARTA, & 4 304 RELAGAD COM 0%
GRATS EISTOLOGGICOS DE MALICWIDADE
— E. Lowenssuer, llawakn L. STeEINDACH —
Sarg, Gpmec. & Chhge, 83 {3): 291-ag;. Mamgo
140
¥s resultades da terapin hoayonal no tratamento

elu papcidgeznd da mants, & splizebid g s suas metaskan
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525, TEm-iC mosirado Tnoeckas, wariivess conforooe a
grad e mahgoidade do tamar.

e AA, pelenndoas 25 conchiztes da Mataab-
3K, para quem a slilhestrol dava fespostas Favorderis
Mg arcinoma da mama de molheres idoizag, e o
HALBERSTAERTER ¢ HochMaM. fara os quais o adesa-
carcinoma ppicg eespondecia melhor acs estrogeneos
do que o5 temores anaplisticoa, juigam indidpsnsivel
relactonar o crescimento histoldgicos do temar, & o
zen grau de pwlignidade, com as viriaz respostas obdti-
daz prla hormonoterapia.

Zem conlecerem o5 dades clinicos, © indenenden-
termants da idade Jaa doentes, classificam o8 tumores
quanto i sua mahignidads, segundo o ceikério de GREL-
KOUGH, para guery 3 boxa malignidade dum tomor,
dewe satisfazer &5 scguinies condighes:

1} Azontuade tips adenomatosc.

2) Iniensa setrerde celelas

3} Unilernudads do 2spesto e tomacha dat cE-

41 Unilarmadade nuclear

53 Austncia d¢ hipercromatisma auclens & fgu-
rax de mitose.

Seguindo  este critéric e conwveacionanda  trds
praws de mabgnidade — baixa [+ %, média (4 +1 &
1lta [+ =+ —-, eenferme o matws o meant desvie
dan eondipdes impattas par GREEWOUGH, 05 A A, apre
sentam uma gdrie de 27 casas zubmetidon i terapsntica
hwermogal, 7 com cst::l,fl!ncas & 1o oM testostercoa,

Oz rasulfadas veriticados. loram os segointes:

Com estrogfneos:
ligridade baixa — melhararam 1.
wisdarle mdtha =- melloricim 5.
7 de roclignidade ada — melhortarow 1.

Com testosterona:

¢ 4 malipnidade baixa — melhorou 1

r de malignadades média — melkocon 1.

3 e malignidade alta — melhosou o,

s AA. discotlem o5 resultades, aconselhande a
apiicagio e estrogénen: nos fumorcs de baixa s média
nozlignidace das doentes 1doaas. schietuda quaado haja
metdstases dag parles males.

MNos casos de alta malignidace, aconscibam a
roeatoonterapia.

Wos doentes aewvas precodizim oa tesbosberana,
nioa geaws de malignidade baixa & média, quanda cae.
Xis5tem reetdcdates poscas, Mos casos de alta matigoi-
dade, nestas idades, acdniciRam associar & rdentpeote-
rapig & tesbaslarana.

Finolmente, accniuam, Rais uma ver, que o grau
de malignidade duin temas viie depends da dede das
doenles, pois tutnores de alla malisnidade tdm sido
eacnnt:adas o pessnas idozas, conclaioda gque Quanto
mais bamzxa £ a masgnidade dusta neoplasia, mais fa.
wordval &5 sua resposla A terapia harmenzl.

Envaroo DE ALDUSUERGUL
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0 CARCINGMA DO ERDOMETRIO NA MULFER
JOVEM — Hanobl SPERRT — Surg. Oyncc. O
Jbgr., 88 {3): 33=-336, Mova Iorgpus, Marcgo,
1940,

A afirmagao de olgung autores [DonalD ¢ SHaw]
ik gue 5 caners do corpo & excepoicoal na mulher,
zbaizn dos 40 anos, paréce nao se conficmar DR prd-
tica.

G A, pretendendn deafazer este opnccito bio ar-
reigada we espirito do médico pridco, reume 1z rar-
cingrat premvitivos do endométrie, de entrs 255 CoTos
eny qui a idade das docntes e abiing o3 40 kpga, &
justa mais do noves cisos B esta adric, elevando, as-
sim, @ peréentaiger #m oroolhenes jovens, abaixo dos
g0 apon, the 4.0 parm 5 %

Depois de régedas & sumdrios considoragdes, sohe
a teona paicpénica de carcinoma do ecdeméino,
aulor verifica o seguiotes factos:

1} Baino grau de [estilidade das docnter,

2] Austaei de jodfeios de avulaglio ad TALOTIL
dos owd s esludades em cortes- Sdments em 2 foram
weribicados corpos amarélos recentes

3} Awséneia de codemétnio seceror bpico, ha-
vendo-se verificado & hiperplasiag {357 %), uma das
guazt (4 havie sido constitada & anos aotes, Dor o
gL -

4} Metapizzin escamiosy, resultande nama epoders
mizagha das gidodelas epdgrernpicais em 56 3 dos
cotos sstudedos histeddgicamente.

Depois de Jescraver aiguns casgs olinices, de-
comentados com preoaraghes hiskopatoligicds o A
acentua i necessidade e ¢ f32er, sempwe, LWMA Tas-
pagem em iodos of cisos de MEFSMARIAS ATOTMAIS,
{ora dao gravidez, mesmo cm rmulberes jovens, wnies
Je oser imelitnedda quelguer serapeutica hocrmoral, e
aguardar o resoltado do exame atstologica,

Finalmerte, coorloi gua a baixa fertilidacde, a
ipciddacia da hiperpiasic, & frequéscia de gwirios
quistices. a awstucia de ovaiaghs, 0 grande U7
Jos rases, e & metanbasi escamosa das piAndulos
copvicais porecem confirmar o tecria de gue o careis
poma da endométrio resulia duma [onga, contleuw o
wio contritiada actividade bormonal estrogdnica,

ELpaR0s OFf ALBUGUERQUE

ROTURA DO UTERD — J. E. FITiGERaLD. 3
WrusteR & ]. E. FIELDS—Surg, Oppec. & Obsl.,
EF {%). Gno-Ofa, hiato., I1g97.

A roture Jp dters, embore, Selizmente, rara, coud-
titoi, aizda hoje, uma gitnacao grave em OHostetrizia.

0 promte diagodstice, a decisdo rdpida na acpn-
tazsio supravaginal do drghe, guande gosslvel, o com-
bate da hemorragia = do wshocke, @sie uem senpre,
jcielizmente, teversivel, & a teripfuliza profildetica
g curalive fda proilonite sfpeich, pelos antibidtioos &

3.0 TRIMESTRE - 104%

Secgio de Obsietricis ¢ Sinecotogla 108

sullamidas. e doses copvenientts, coasitoem os fae-
sares, que podem bevar a ume melbgeic dos eeseltadose
P AL,

D5 A A, oum trebalho donde resealta wma Lo-
regte smipiecialidade oa crfdca dos sucestives casos,
apreseatam 42 soigzad do diero, em groeof partas
ocarcidog de 1028 a 1047, portante, Dem periadc de
#0 anas, no Cook Counfy Mospitad {Chicago).

Oz resultados {oeam o8 sepuintes:

Cases  Pescent.

Maortatidade matersa el 13 e 70
Mepbahdade etad 3q To.a?

Em 16 casox, a rotura deu-se fora do servigo e,
€m z, depeis da admizdaa, no Hoapisel,

O maier almers de rotums coormer dos 36 aace
405 40 € & rooltiparas, pelo gue o AGA, ameotzm
o abuso de se Jarer wm bom progndstica do parto,
nuina gravidez, st pela facto de ter eide partos pspons
Wlnecy anierieoes.

Foram variad ag etialgpias verificgdas:

Casns

1] Cemxriznas, & pravitezes AmteTiorss. .. .. ., g
z] Apreseniagis transversa despreseda i
3] Versdz, seguida ga exreacgda do feta, em

apresentagan eeldlica ... 3
g} Use de coatdoiens ..o 3
5} Frabalho de parto um.u::lgadn e a
B} Desvioporpdo fete-pélvica l._..J]drl:II:t:fd-nd] ]
7} MallcpmacSes Ja atera.. ... ]
8 Fortes contracg@es do dlern, cam trabalho

ripido wprecipitant tyoe of labors ...l 4
b Traumallsigs s ooy cimeenneieny o

Mo grupa t, bawe sido efectuzda A gesanasa
claszica em 7 4x523, o Sepmeniap, sboente en 2

Em 2 tasod, o disgadstice nie foi leite, iratan-
do-z¢ duma surpresa, 08 sala de operagdes, pois a
sintomatologia era cizreta,

Mo gsupo 2, o feio Bavia gido decpatado &m
@ Elshs, B prAlicidd a versio simples, pos mannblas
imernas, em 3 coses. Houwe 4 casos de morte materna,
mofrenda 1odes os fetas.

Ha grupo 3, mocresarg (odas A maes & os fewns.

Mo gropo o, fci aplicada ergotina oum case, o
pitazteing e 3, fora do Servigo, wendo mernida as
mae: & o5 fetos.

MNe gropo &, salvarim g 4 Dides, =ag MOTEEsm
todos s fatos.

Nuem caso, o diagndsiica foi ieite ra mesa de ope-
ragies,

No prupo &, norréram as maes, apds cramatores
das f2tos.

Mo grupe 7, salvaram-se 25 maes & um dos [etos.
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W grupo & kouwve 3 maories maternas por sshock
o hemorragia,

Yo grupn g, morperam bodet as mies e febos.

E ¢udose verihear guoo. oeste wliimo grapn, os
traumatizmos foram of mais warados.

1) Queda por embriagues.

1) Alrzéres domésticos pesades,

3) Dequitadim maneal interna,

4 Aplicaghs Intei-uiering dom balie ava gro-
wider de 7 meses.

51 Eelempaia (diagodarica pdamipried.

Moz primeircs 1o anos {cg2d-1937) houve 25 co-
=os do roturTa e 40,537 PACISS, © ouma intildicia de
1 para 1.06r3 partos.

Drestes 25 casos, 10 cborrerars foch dir Seevige
Miarreram 14 mask

Na seganda década (1g3B-wgqrd howwe sbaeats
17 tasss de rotura em 51.8p9 partos. owma iaciden-
i de @ para 3.054 parctos.

Em & casos a totura deu-3 fora do Servigo. Mor-
reram B mies.

Ma pricieira década, predominon a peritonite sép-
tica oane gawza da morke. Ma segunda. apesar da ar-
yanizapdn dum Bance de Sangus, o rghocxe &1 hemor-
rogia.

Fa segupda década, ps casos aao diagnostizacos
foram =9 mawr oumero, atribaiade.ss oske facto 3
menck sxporitnciz destas jituagdes abstitricas. resul.
tante da menaor iteidéocia das roturas do vtdea, OCske
period.

{} casn gue merecel mazior repacd, fela oI gTos-
seirg de diagnostice, fol cenfondide com nma desso-
pensagde cardiaca,

s A4, lioa!meute, fazem om Lalanga geral doa
resultados, segundo & condula seguida:

Ew 28 casos, proceded-se 3 intcowengdo slectiea,
havendo 1o mortes.

Em & casos, foi imposuvel 4 intervengaa prlo
esado avengadn de wshock., tenda mornde todas as
Jpenies.

Em b casos, aln ie fez o dagndatico. morcetde
topgdas as dotntes.

Moz z oreglantes, nio 58 opErarars as deentes, teo-
do-sg silva wma.

Fo conclusawe, sfirmam gue s C@sos M que
Ini fsita o diagndstica e pessivil a intervengio elec-
tiva, salvaraimess Gy.7E % Jos maes, atsiboindg o
menor incidténein da pentonize siptica, na Ultima dé-
cada. & aplicagio dos antibiaticos ¢ das sulbaemidas.

CoUakDa DE ALOUQTERQUE

o CARCINGMA INFLAMATORIC DA MAMA —
Arrren . Mpvewr, Marcoam 3. DockeERIY ¢
STUART . MARRMoTOR — Swrg. Gyese o
Qhst., 87 (4)5 417474, Dutubes, 1048,

& afrcgio dn mama mais susceprivel de oerro de
diagristica, guands nic de tomMAm 23 devidas precau-

sos TAZETA MEDICA FORFUGUESA

40 Trumestes - 1563

géns de recarser ag coodrole lzbosatorial, &, tnccotles.
Wvelmenis, s mesiite capipomatosa ou CatoingdmuE
inflamatdein, gue. nun gracte pomero da cases. &
confnodide, desasizosamenit. COM UMl simples mas-
Litg séplica.

D5 AA., depois de citarem as virigy designacdes
desta forma clinica de necplasia, apreseatam 74 <asos
e carsinoma ioflamatdrip, reunidos dc entre 7.ooo
tarzinnmis da mama ocorridos s Haye Chone, de
CTXIER T

Depois e analisada ssta série de 74 f2s05, cons
lataram o4 segaintes dados clinicos:

A tacidéncip do carcinama inflamatdrin, esv cola-
cac & botalidade Jos carcinomas da maema, ol de 1 %,

Todas as doentes eram do 3exe felitioo, = o
média da idade foi de §2.6 zoos, tends a mois Bova
17 0 4 mai§ VeIt Tz ancs,

4 Iecalizagio sobre a mama ssquendp [46 casos)
werdicgu-ie dwas vezes mais frequenie o gus aobre
a dircita (25 canns).

Em to dosates {035 3}, constatouae o bilatem-
lidade do carcinoma, Em nenhum ecass surgio, gimuls
tameamente, eth amibas 45 mEmas,

[as 74 docores, 23 nuora sstiveras grdvidas.
Mum case, o parto tinha scordde, M poocg dempo,
sstandn 3 doones t-:rl lacragha.

Cs sinais clinicos assemelhavam-se de af {ocma
a um processs iHldmaidno. gque g cazos (185 %)
feram coofundidog ecim foastites, anies de se ter Loo-
cinido scbre o suia verdadeica odiviera peopldsica,

Da smalz mans fceguectes ioram dades, nas se-
guintes peroentagens:

oy Tumefacis da mama, em B2 7 dos casos,

1| Auments simétrico do stu volume e 50 9
dos casos;

31 Rabor dz pele, ocmo 73 7% dos caszes;

4] Fdema da pele em 78 % doz casos

5] Dioc espontiesa, em 53 % dos casos:

6] Adertocia da pele a03 planes: sebjacsctszi em
o4 9 dos casos;

71 Retracgdo do mamide, em 54 %, dos casos.

O &4 egnsiferany gue a peccealagen do rathbos
£ ¢déma deve T superior & registada nas fichas arqul-
vadas, gue == mostram deficientes em dados clioicos.
Caleplam que & ncidéncia dcstes sintdmas deve ser
de oo 1.

Depais do zsindn andtomeo-patoidpico destas ceo-
plasiag, mostram os resaftados da terzplutica aph-
cada a esty 9éne Jde 7y ocasor de caccinoma inflamatd-
rio. Lujo progngstics continua a ey muoiln grave.

Do 74 doentes, 63 sofreram masteciomia,

Em A1 crsaq, fax.ge o omastecttmia radical =, sin
2, & maskecomia paliativa.” Emo todos of casos. &
oxcepgdo de 1, foram aplicados Raios K, fg puisapes.
rakdrig,

VOLUME P oMb g
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Em 1o dovores, fes-se sdpsntd poenigenterapa,
por 4 exteosio 0o tumer ter ultrapassade od fimites
du exesdc Ciricgica.

Oha pesaleados forpm of segmiotes:

I
A Apbs | Apda

1
1

Reacnoes vivay

| ¢ wna FTRT-T BT

D5 A A, ferem alpuds comenkdrios salsfe a inci-
deazia do tuctor oo soxo feminine, B julgam nao haver
qualquey relagio eaber 2 mastite cascimomaicsa B oa
gravide e lactaghe, coma pedsac Bovn, SHUAN,
Vorwsan, GRO:WALD € outros.

A Dlilateralidade mostrouw-st ouma percentagem
supesisr (13 %) 4 werificads por HapRINGTOA {4 &
& 93). em 6716 casos du toddos of Lipas de carcingm
do mama. :

Depois de se referieem & contmovérsia travada
catre vAros auteses sebre a wvia Jde disseminagio de
tumey — para uns haveria wma cisseminagio linfatica
{LEicH, FishER & owtroz], para ouwiros sanguoiosd
{Fageaan, KUTTRER ¢ aubrgy) — aficmam gue, em
todos of cases esludades androme pargldgicamente,
ambas a8 viaa foram respousiveis pelas metastases,
predomipande, contods, o via bnfatica.

O bigqueio des liefurizes pelas células cancerosas
e a% aligraghes vascyfares exnlicariam o edegia & 0 fus
bor da peie.

CFs AL A. aCeitdam Que, em neoluom gaso, s v
nificey gues clinics, gquer histeldgeameats, qualguer
infegsin 1elacionada com o fEpdmeso inflamacdrio
deste tipo de tumor,

Finalmenie, referem que a unica doente wviva.
apds am perods de g snos, havia sido sejeita a mas-
tectorpia Tadical, pelo gue 4 terapdutica cinirgica,
yuacde pessivel, deve sor semprs leatada. apesar da
progoésticn nested ¢a5ed continear a ser desesperadc.

L]
L L]

Em tomentaric 2 esle arlige, julgamas de urili-
dade pare o leitor relvir wm caso gue vithod, [BTENCE-
meate, de odastite carcioomaiosa nume grivida de
5 meses, cuje dizgodssico {of conditmedy, histopatos
logicimests, pelo Dy, fedu de @ Caurpes, dopeid e
Eimpled pungac ¢ esfregago.

A mama wtingida foi, de fasto, & csquerda, & 4
sintomatoiopia era, aparénimesie, o duue pProEis
intlam:ebdrio.

1 apmenic simétsice do volune &z mema, o -
hor aceotuado ¢ o ecema dominavamm g guadie, Wao
mavia turger mdividualizadio, s sim wma sumelaegdc
de tode & plAndula, soum dores inteusad espoutineas €
provocadss,

3% TRIMESTRE - 1p1p

Secedo de Qbstei-lchn ¢ Glrecalngy 101

As meerastases axilares erpn evideibes.

My estretanta, werilivawa-se comgeety auséocia
de sicais gerais de l2lecgdo., em contraste ¢om um

dparente progesse indlamardeic, gue se estewdi: 3 toda
DA,

Foi este contraste gQae mugs chamen 3 ateagdo
SOLOE 532 AR, © qUe levpn 2o sex diagndsricu, [
wina siniples pueglo.

Weriticamos, pele aitige por nds releceaciada,
que, Jis 7y casos, aenhum wacidiu sobre um ease de
gravidez. prin que oa avcores inferimm nada per o
estado pravidico cam o carcinoind ioflzoakdria.

Ferdw, Bovo, Seusxas, VOLKMaN ¢ outiod per
sistem €uy feiadionar a [moastite enfointmatoss com o
estado de gravider ¢ lactagao.

3 casa, Dor nos citade, parece pstar de acords
com. o mangim Jda ver Jesees slimos dotarces.

EOVARDI DE ALBUGUERQUE

TEREAPELTICA DA ROVCmA PREMATURA Da
BiOLaA DE AGUAS — W, Woir — Geburis. .
Frapenkeilbunde, & [5): Abril roqd.

My ha olo século passado a rogura prematura da
bolsa d2 dguas [ p. b 2] aa coosiderads come
arcnweoiments seim impoodoeii. Cesea d= victe anos
Jepws, o adsuRto COMECOL B MeCeCEr UEY inleresse
ciperial. Aziizl, HRONIG tecoinenda o uwsy do Lalie
inedizramenty descis {2 eptura. Lsie procedimento
depressa tai no olvdo ¢ gasce entio a eee oda ferapéu-
riea madizamentosa iziciada por A MavER. A osta
weraphueica activa medichulentosa asseCiou-se 3 gran.
dr maoria dos parteiros e fem domizzde até haje,
aimie gae 5¢ poslam cutar awtores, comg FREV = Bupe
GER, pacrafdriys do tralawnentc COOSEOVATIVY ENpB.
ok,

Piede poiz aficmar-ie que o asswarn deve enca-
rar-se nesee dWpio #4pects, Parto activa ow conderva.
dire. I A com DBSE &M LL.O0C Partas com r p. bl oa.
Lompara o5 dois sisteman lerapduticas: o0 parcas su-
Jeitni & teropiutica activa [A.) eom admisistatio
ue GUULAG & iditrind wEuRdo O esquemz e Siein &
oo partcs submetides 2 terapfutica comservadoes
(2] ow seja sem zdmasistragio de quaiquar droga,
Ch 5,000 Casos comparados dizizm zespeitn a {eeos
com peiol ostilando escse 2,500 400U ETS, B Apre-
sefitaqa J@ virlice ¢ sem qualgrer lam patuldgica,
quer da parte da mae, guer de jilha.

Da cotnparigio resulta wme melharia pord os
205 tratalos Com a terapéutica O, oU seja o TEMpG
eotre o rotura da bolsa & & sspulsdo da placeotz &
ol SUTED pATA 08 cases tratados com oo procedi-
menta C oo gue com ¢ A, O paadoxa desta coogly-
530, seguodo o AL, exphiza-ze pa dilatagia do cola,
As charmadas 1omas biolégicas da difatagin, nwande
54 rampe 5 lwolia, avids Dio se efocruaram oo segtido
e provetar a lassidic da cérviz minpo preperatécie
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da dilatagko. Se ce fizer o tratamento active medics.
medkoso antes das contracgées terem eliziuads a pro-
paracan do geririr parl a dilatagio, mesa ndo 52 Tode
dar & conscqueniemente comprometeae i dilatagiko
alengandn-se o pario. D'e facto, sdo Irequentes na
r.p W oa, as referdngias A rigidez do cervax # o oric
ficin <a ceda.

Aldm Jizso. as tomphcagtes doa acidentes e oo
nimero de intereencfies ¢ mency com a terapRutita
o que eom o reeapdutica A,

E' fora de ddvida que a admioislragda da droga
cocitdoica conduz & mdreia vlerina e & aslizia do fetn,
fnlrvando consequontemeots major sumern de ionters
veaghes. E' igualments um facte provado que o alon-
gimenly do patto b 2 administagdo de occitdcicos
cenciciopam pertucbagdes da deguitadueca. Oz poetpé-
rios foram patoligicos noma percentagern major Dos
caxos traladeos com o procecimento A do gque cof tra-
tadog com . Quer dizer, 0 AL # partialdon da aritude
cxpectants em todes es casos de ro p. b a3, Com oo A
estip guires, come FrEw, HURGER, ELmERDORFF,
ARSELMIK, WICHMANRE, &b

D AL sita eipecialments of caso: com o terpeo de
JatEneia superips A 24 horas B oques foram ceria de oo
ga sun estalistica.

Ecies casos ¢m powcn diferiann dos ouwtros oo
tocacts an parto, complicapfics, morbilidads fetal &
maternl; apenas apresedtaram leve hipertzmmea due
fanke o parto Mas 060 por jsso o puerfiric fof mais
carregado, Fartiodo destas conclusdes estatiztcas, o
Al faz eermcmanns em gasos com um pedodo de Jaténm-
cid prande, o seia, eom B. r. & voltn de 3 dams. oo
SCjil pata o 4. a r. P, b, a, 0do & contm-ndicagio
pRra 3 cesariasna) o periga dz wnfecidic resolta menos
e tempn da lardneia & mais do wemoo do parto.

TIEERIO ANTLNES

CLINICA E TERAPEOTICA THA GRAVIDEZ PRO.
LAOMGAD - - H, RuwceE — Gdaborli W Fraws
nicdbunds, 8.7 ana, Maip 1048,

A maceragac dos fetos hiper-trazicos coeslitui
um Jaz primeros sinais da gestagie pralongada; ela

o Trimestra - 1045

¢ possivel no desaparecimenio do periy fosapss e
e fal, do epotacia directn de guido ammoidtico
cem a cpiderme sem prolecgdo; muitas vezgs, além
da mastriid, 3 pele do fete & o dmnias acreseotam
uma elofagio easlanha co mecénio,

O Uguido amnidtico oustz segunda fage & reeboor.
witdo & b arsite opera.se vma desidratagio do Jein
e [he ¢onless v aspecto atrafice: o feto £ em rela-
$a0 do Spo comprimened, meacs pesade, O AL £ de
opinido que nio st o mektzbolismo hidoes estd eom.
prometida na fete hiper-trazida, mas também o Jda
antras substinciss, particularmenots o oxigénio, cujas
tracas an nivel da olzoenta se Tealizam preciriamente
e consequtacia de a.teragdes fa permeatihdade, Serm
que possamos afirmar gual & verdadeira cawsa Ja
mort: do fete, & livite adsutic gue & placenta, pelo
MEenas, £ urm Grgan, comeo 4 corpo amarela, com lwan-
gdes Circunscritas a wm determinade tempa, O AL
depois de fzzer uma corta revisio de teabalhos ale-
mies gue dx gpestagip prolongada se tim ocupada,
refere-se sepuifamente 4 indugio de parto,

Todag o5 AA. #s5tda de acordo scbre as necessida-
dec de desencadear r palbh numa gestagio prolon-
gada; aprnas difercm na data em gue s& deve pro-
vacar o pasrta. O AL insste sobre 4 hipépiasia wierina
toma oo anatdnees da Jaltp de rospadt), & ecoirac-
¢ip porante a3 Jactores Jeterminantes dg garte.

Compara oreste sentido a dogrcia pomdécra da 5o
bredistansia uterinm{i da gieze hipeplisico.

O A ¢ dr opinido que para cstes Gteros hipopld-
sicos pouco sestltade d4 a cosa de Seeln, B' pariica-
tio, além desta. dz dilatagdo digital do calo, combi-
nadin v adrunisiragio precace de anbiespuamadiens
por haver nestes drergs tendéncia 4 hipertenia do
soip e do ealo.

Aponta, poT LWtime, a CeEATIAna SOMo TECUYLy
terapfulbico &M Sas0s oo Qrithiparas idosas oo de geam.
de empenkn nn leto.

Prza g A, o parta deve =or induzida quande, se-
gundo ¢ esqueme de MNaegele, a gravider uitrzpassa
duas semanas,

Tieimo ANTURES




Comentar

0 ao Artigo

“Terapéutica da Apresentacao Pélvica”
de Antonio Castro Caldas

Publicado na Gazeta Médica Portuguesa em 1949

Raquel Robalo, Mafalda Simées, Rui Costa

AFILIACAO:

Servico de Ginecologia e Obstetricia, Hospital de Vila Franca de Xira, Vila Franca de Xira, Portugal

CORRESPONDENCIA:
Rui Costa, e-mail: rui.costa@hvfx.pt

A apresentacdo pélvica tem uma incidéncia de 1 a
3% no termo e representa a segunda forma mais
frequente de apresentacdo fetal. Independente-
mente da via de parto, a mortalidade fetal estudada
na apresentacao pélvica é 2 a 5 vezes mais elevada
relativamente a apresentacdo cefélica.*® A publi-
cacao em 2000 no Lancet do “Term Breech Trial”?
representou um marco histérico na conduta obsté-
trica do parto na apresentacao pélvica. Este artigo
evidenciou que a cesariana eletiva na apresentacao
pélvica estd associada a uma diminuicdo marcada da
mortalidade e morbilidade neonatais, tornando-a
na via de parto de eleicdo. Contudo, muito tem sido
debatido sobre este marcante estudo, decisivo nas
condutas atuais, havendo mesmo a publicacdo pos-
terior de um estudo que ndo mostra diferencas na
morbi-mortalidade neonatal com a via de parto.” No
entanto, uma recente revisdo da Cochrane® mantém
presente a controvérsia, ao concluir que a cesariana
eletiva € um parto mais seguro.

No artigo de Castro Caldas, é relatada uma realida-
de sombria mas verdadeira, com taxas de mortalida-
de fetal de 28% em primiparas com partos pélvicos
vaginais ndo complicados, chegando mesmo a taxas
de 57% em primiparas com partos pélvicos compli-
cados. No que se refere a mortalidade materna, em-

bora mais dificil de atribuir a este modo de apresen-
tacdo, era estimada uma mortalidade de 6%.

Atualmente, muito se tem criticado sobre a diminui-
¢ao da pratica na realizacao de um parto pélvico va-
ginal, que a curto-médio prazo levard a auséncia de
experiéncia por parte das equipas médicas, sendo
este um problema global. Mas de facto ocorrerdo
sempre trabalhos de parto avancados em apresen-
tacdo pélvica para os quais as equipas médicas tém
obrigacao de estar treinadas e preparadas. Conside-
ramos excecional a contribuicdo deste artigo publi-
cado na Gazeta Médica na descricao pormenorizada
das manobras obstétricas realizadas na altura, nao
sO numa perspetiva histérica mas pela atualidade de
muitas delas. Contudo é importante fazer referéncia
a uma diversidade de modificacoes que ocorreram
desde 1949, aquando da publicacdo deste artigo,
altura em que grande parte dos partos eram realiza-
dos no domicilio. Neste ponto, o artigo oferece-nos
uma visao histoérica da forma como ocorriam estes
partos.

A utilizacdo generalizada da ecografia vem clara-
mente por termo a maioria das preocupacoes e di-
ficuldades no diagndéstico também refletidas neste
artigo. Este revolucionario meio complementar de
diagnostico, ndo menosprezando a importancia da
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semiologia obstétrica, veio otimizar a selecao crite-
riosa de casos elegiveis para um parto pélvico vagi-
nal seguro.

Por outro lado, em 1949 é patente no artigo a preo-
cupacdo do autor com a elevada morbi-mortalidade
associada a cesariana “mesmo nas condicoes ideais”,
atualmente o parto por cesariana é considerado um
parto seguro. A evolucao dos cuidados hospitalares,
com destaque para o avanco das técnicas anestési-
cas e da antibioterapia, contribuiu para uma mar-
cada reducdo dos riscos maternos. Ja em 1949, é
debatido o importante tema da opcao pela cesariana
nas primiparas, justificada pela maior mortalidade
fetal relativamente as multiparas. Contudo, nesta al-
tura, os riscos maternos associados a cesariana eram
superiores aos riscos fetais/neonatais associados ao
parto pélvico vaginal.

Aversao cefdlica externa € uma técnica ndo invasiva,
realizada em gestacoes proximas do termo, que tem
como objetivo converter uma apresentacao pélvica
ou uma situacao transversa numa apresentacao ce-
falica.

Ainda contemporaneo, o autor debate esta contro-
versa questao da versao cefélica externa, em parti-
cular osriscos associados e a idade gestacional ideal.
A grande diferenca para esta época reside no diag-
nostico e mais uma vez na selecdo de casos e anteci-
pacao das complicacoes.

Na maioria dos centros o procedimento ¢ realiza-
do sob monitorizacdo ecografica e é realizada uma
cardiotocografia apds o mesmo, condicoes ausentes
nesta época. As contraindicacoes absolutas e relati-
vas para esta técnica eram dificilmente identificadas.

Ao diminuir a incidéncia de apresentacoes pélvicas
a termo, esta técnica permite reduzir o nimero de
cesarianas e de partos pélvicos, facto referido por
este autor.

Em conclusdo, consideramos, tal como o autor, que
“a apresentacao pélvica continua a encerrar um pro-
blema diagnodstico e terapéutico dos mais delicados”,
Se por um lado queremos e devemos empenharmo-
-nos nadiminuicao dataxa de cesarianas na apresen-
tacdo pélvica, por outro deparamo-nos com a dimi-

nuicao cada vez mais notoria do ensino e treino das
manobras obstétricas do parto pélvico vaginal, bem
como da versao cefdlica externa. Os centros de trei-
no obstétrico poderao representar a grande aposta
no futuro, de forma a permitir preparar os profissio-
nais, garantindo assim um parto pélvico seguro.

Apenas a titulo de curiosidade, dos 1.027 partos
realizados de janeiro a agosto de 2015 no Hospital
de VilaFrancade Xira, 62 gestacoes tinham fetos em
apresentacdo pélvica (6,09%), tendo sido realizadas
57 cesarianas (93,5%) e 4 partos pélvicos vaginais
(6,5%). Realizou-se uma versao cefélica externa com
SuCesso.

Nos 1.027 partos realizados e 1.035 recém-nasci-
dos, efetuaram-se 229 cesarianas (22,3%, repre-
sentando a apresentacdo pélvica (excluido outras
malposicoes e gemelares com algum feto pélvico),
24.9% do motivo de cesariana.
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UM CASO DE DOENCA DE CROHN

MANUEL FRAZAD
Cirurgide dos Hospitais

ULGAMODS que, ao empregarmos este titulo
J para ¢ nosso caso, vamos utilizar o terma
que menos objeccdes poderd provocar. Real-
mente, muitos tém side of nomes propostos parz
designar esta entidade, deserita, pela primeirz
wer. em Ig32, par CROAN, GINZBURG & OPPE-
MHEIMER, (Juase todos tém por defeito nio in-
dicar a verdadeira localizagdo da afecclo, ou
mostrar somente algumas caracteristicas clinicas
que ela pode apresentar. Assim, aqueles auto-
Tes, propuseram o ftermo de sileite regionals
para o5 casok que eles haviam separado do
grupo heterogénec dos granuslomas nio especi-
ficos. Tralava-se de lestes inflamatdrias crdoi-
ras, de natureza ndo especifica, da pargio ter
minal do flesn, que comcspondiam 3 camoteris-
ticas clinicas mals ou menos homogéneas. Mas,
de entdo até i actualidade, muitos outras anto-
res descreverarn lesbes idénticas em lodo o del-
gado, com comparticipacic do mesentério,
cabendo igualmente dentro do guadro clinico
por eles enpunciado. Nalguns casos as lesdes cram
itndcas, noutras multiplas, interpondo-se zenas
de intestino normal 4s dress afectadas. Final-
mentte, teve de se admitiv a caisténcia de lesbes
gimilares nos cdlons, sobretuds a extensio da
lesic ao cepo. Mio € assim dificil compreender
as miltiplas designagbes propostas, s guais vém
juntar-se algumas que pretendem envalver 2 ca-
racteristica clinica dominante, como a de cente-
rfiie cronica estenosantes.

Infelizmente. ainda hoje nio é possivel dizer
algn em definitivo sobre as causas das caracte-
risticas lesdes enungiadas, A dizcotidissima rela-
can entre tuberculnse & doenga de Croho, nidg
estd, evidentemente, esclarceida. Pe facte, 2

iy GAEETA MEONA PORTUGLESA

por

CRULES FERNANDES
Intemno de Cieurgia dos Hospitais

lesip anatomo-pateldgica difere do tubérculo
par nio apreseniar tendéncia paraz a caseifica-
t8u, nem se encontraremn bacilos acido-resisten-
tes mos gdnglios ou intestino. A menos que se
posse provar que tivesse havido, iniciatmente,
uma tuberculose intestinal, predisponde 2 zana
& wltedor invasio de infecydes atenuadas, tere
mgs de excluir a tuberculose da etiolege da
doenga. Bockus acha gue aquela hipdtese deve
ser esclarectds.

Alguns auvlores, entre eles HADFIELD, consi-
defam, por sua ves. as caracterfsticas histologis
cas desta doenda, mais proximas da sarcojdose
de Boeck gue do tubéreuls. Mas o problema da
identidade das duas doengas continnz em dis-
CUSSAD,

A disenteria bacilar também fol acusada por
FeLsEW, quando publicou as suzs ohservagies
com dados epidemiolégicos. Queta ele demons-
trar o conceito da etiopatogenia comuro de ds-
senteria facilar, da colite ulceross ¢ da doenga
de Croho, E' evidente que a avséncia de con.
firmagio hacterdoldgica ou seroldgica, nos casos
do enterite regional cronica, nao pode excluir
o bacilo como agente primanio, Mas podemes
afirmar que ndo se considera hoje a disentera
bacilar comeo responsdvel per grande nimero de
casus desta afeccHo.

Muitas nutras causas podemas ainda appe-
sentar com papel etioldgico na entedte. Giwe-
aunc fala de uma perturbagdo da immigagde san-
guinea nos vasos mesenténicos. Mas ndo deve-
mos esquecer que as tromboses descritas per
alguns awiores, nos pequencs vakos do mesan-
térin, podem nio ser primdnas, antes secunda-
rizs # inflamagdo que se desencadequ. Outros
aufnfes acusaram os fraumatizmoes, embom com
provas pouco convincentes. Uma provivel rela-
¢ae entre apendicite ¢ deenga de CrROBX tem

FOLLAE fI - N5
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Volyme I-Moe b

Fig. t — Ganglin, ampliado 100w« . Célela giganie

sido muite disculida ¢ raivez possa ajudar-nos
a compreender a etivlogia da chamada ileite
terminal, mas nunca a das outras localizagfes
da afecqdn.

Um capitolo ainda aberle 4 iavestigagio
expenmental parece sor o da alergia. Alguns
aulores enveredaram, decididamente, por elg
— & Kareius chega mesma a propor o nome
de sileite alérgicar, considerands a deenga como
tende, invanavelmente, esta ongemn. Ma verda-
ii, putnerozas observagdes o atestamn -— alguns
aucores notaram: pronasciada eesinefilia nae pe-
cas resgecadas, formagdes pranulomatosas, le-
sGES COnCOMmitantss, anligas e recentes, indican.
de 3 evolugio intermitents da doenga, eslase
linfitita & adema, presenga de células mgantes,
enfitn, Lt conjunts de sinais de intensa reactdo
hiperérgica, explicdveis pela alergia local.

D qualquer formma, lesdes importantlasimas,
gepan as primeiras, aparecem oo iecids lnfd-
tico, e nio podemos deixar de mencionar a con-

I# TRIMESTRE - rgun

Becgao e Djeuvgla T

Fig. 2 — Mucosa intestoal, ampliada 50% - Linfd-
ticos tlax wyiesidagles difarados

firmagde du ehsirugio dac vias lintdticas na pa-
wgenia desta doenga, feits por REICHERT e
MaTues. Estes autores consegwiram produeir
linfedema cronies ho ilean e cdlon de animais,
injectande substincias irritantes e esclerosantes
nos linfdticos mesentérens £ submuocoses, Puor
gz ver, a injecyle endovencsa de bactérias,
apds o bloquelo linfdtico, fzvorece & evolugde
tlac lesfes, provocands malor agravamenio ce-
las. Este facte vina reforfar a wleia €8 que ¢
bloquein dao sistema linfatico deve desempeninar
um papel pnimacisl na patogénese da doenga,
O facte tnesmo da recorréocia da afecgdn apos
resteccio intestinal, ndo infinma. evidentemente,
a suz oggen linfatica,

Implicitamente fica agui pusio o problema
dos casos agudos, aos Quails pretendemos fazer
wma chamada especial, nio porgue possamos
esclareck-lo com mals wo case crdnico, mas por
o acharmos pouce cstudado. Realmente, a maijor
parie dos casos desceites como  verdadeira

GAZETA MEDICA PURTUGUESA fs




At Secodo de Slyargla

Fiz. 3= Ampliady 50 . Entre os feixes mussnla.
res vbe-sn células apiteliditdes & giganted s dips
corpa eetranlo

deenga de Crohn, sio casos cronicos, apesar de
quase todos os autores estodarem oz agudos a0
encararem o conjunta da doenga.

A prande maloria dos casos deseritos locali-
zam-se o ileon, s wveies 0o j2jOno € THENOS
wvezes n0s cdlons, sobretndo por extenzic das
lesfies ileais ag cego.

A Jeso primacial, sendd precote, Narece ser
& que aparece nos binfiticos da submucosa. Os
proprios vasos Wnfatcos enconiram-se bicquea-
Jog por células, resultanda daf linfedema &, con-
seruentemente, espessamento e rigider da pa-
rede ntestinal. A seroza perde o brilhe caracte-
ristico e torna-se avermelhada ¢ dspera. Os gin-
glios linfiticos estin aumentados de tamanhe ¢
o mosentério apeesenta-ze edemaciado, Tanto
na submucosa como nos ginghos encantram-se
células gigantes, sem lendéncia para a caseifi-

b6 LAELETA MELRICA PORTUGLESA

Fig. 4 — Ampliado jo0x . Totengr infiltrecio inlls-
matdrka o 9wl sercan

cagao (fig. ). e os exames bactericldgicos sde
negakives,

L' crivel gue o intestino nic passe desta {ase
¢ possa ainda hawver erestilnbio ad integrums,
mas naa sdc vstas as formas que mais verts
caem na mdo do cirurgiin e, talver por isso,
nio estamas bem esclarecidos.

Mormalmente, 4 lesdo progredich — e a mu-
cosd, gue estd congestionada pela tensdc exis-
iente nz submurcosa, projecta-se no lume intes-
tical por proemindacias amadondadas, & apaze-
cern pequenas dreas weeradas. infecgieo secun-
daria e fibrose. Esta ditima pode invadir iogas
as camadas do iniestine, Podem farmar-se ade-
réncias aos érgios viznhos ou & parede poste-
rior 4o abdémen, por repuxamento mesentérico,
devido as lestes que sobre ele incidem. A maior
patte das vezes, a lesho pdra na vlvola ileoce-
cat, mas isso ndo ¢ repra infalivel, Podemos en-
contrar liquida serg-fibringse livee na cavidade
periteneal,

TOLIFME T -Mu g

ARTIGO “UM CASO DE DOENCA DE CROHN" DE MANUEL FRAZAO E CRUCES FERNANDES




70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

Volyne 1-+ 3

GarLocE aponta como  caracterlstirzs as
l=sfes uicerosas e a tendéncia para a perfuragio
em direciio ao mesenkérz, com furmagio de
abeessos. Mac nem sempre assim sucederd -~ o
a perfuragae em pemtoney bvee §d ten sido o5-
tads, como num cese operade por um de nas®,
asgim como a formagde de Hstulas indecias ol
exlernas.

Orasionamente, mais de um segimento enté-
rict estd afoctado, icterpondg-se entre cles inles-
tino normal, donde o nome de gileite &m areas
saltzzdas> ($hip areas).

Fisalnrente, malgune cases, o que domina o
quadro gndtomo-pataldgico ¢ & diminvicio dr
calibre do lume intestinal -comg oo nogso actus
casn, pois, mMesmo que seja considermdo como
mais precgee & wleeracio da macesz, elz pro-
predizd ldao lentarnénte, goe o espesfamonts du
todas as camadas intestinals por fibrose pode ser
o mais notdvel ((rARLOCH).

0 diagodgtics dos casas ﬁ‘gudas QLase IuRea
é possivel. O trabalko talve:r mauls Fmpertante
acefta odeles, o de Howmd {1gqb), apresenta
4T rasps de enterite regional aguda. Este autar
separa, atendendo ag guadro ciinico & 4 sua
evnlugio, a5 deites das jejunites. No prameiro
casa, a sintomatologia sena a4 duma apendicite
aguda ¢, s& & laparatomia levanz ac reconhe.
cimento da doenga, Nos casos de jejonite aguda,
7 in‘cio seria sibile, com dor epigdstnca, ndu-
seas, vomited e diarreia; a febre podia wvariar
entre 47,5 & 39 Infelizmente, a doenga de
Crobn, aguda, tem side bastanie dilfic! <o osta-
dar, pois a maior pare dos casos julgados como
wual, sa s resolverarn espontineamente, ol bdo
chegaram = justificar intervengio que os escla-
recesse,

Wos casos crinicns, o diagndstico pré-opera-
térip pode ser possivel. E e nie pusemos esta
hipdtese parm 0 nosse case, foj porque ele nos

" Ciado na tese de dowtoeramenta sle MARia
Rofa —- 1o47-

;v TRINERTRE - agly

Sesgin de Corurgia I

imphs uma intervengio de urgdneia, quande
ainde nio possnfamos sequer um diagndstico ra-
dialégice. Ele corresponde, realmente, 2 wn dos
trés tipos ciinicos mais frequentes, que cabe den-
tro do gquadro sintomitico corhecids par sin-
droma de Konig — 1] crise deloresa, 2] hiper-
peristaitismo, 1} suldes indestingis e 50 crses
diarreicas. Mo hGESe casg, os sintomai obstruti-
vos sobrevieram sem sevem precedides por um
periedn de queixes definidas, mas, em muitos
casps asshmt N0 sucede — ¢ 8 doenga & prece-
dida pen sintomas de colite ulcerosa. No segundo
tipo clinico, é precisamente esla sintomarglogia
de colite que domina, com diarreia, iniclaimente
interemitents, depois quase didrs ou mesma dii-
O, [OF Y&ZES COM MIWCO oL Saigule Aas [ezes,
Ha tambéra dor, mais frequente nos quadrantes
infertores.

Em ambos o tipes citades ba, em geral, ni-
tids perda de peso e febre vespertina ligeira.
Wota-se freguentemente um certo gran e ane-
miz hipocrdmica, mas nalguns casos pods sef
dy tipy pernicidige,

For fim, po terceire tipe glinico, o perfura-
cao domyna o quadro, dependendo 2 sintoia-
tologia da complicagdo gue resulta dela. De
facte, podem formar-ze abeesens, em geral ap
mesenténo, a nio ser que uma perfuragio
coberta us confine & cavidade peritoneal. &s fis-
tulas intermas representam, evidentemente, a
comumicagin entre o segments mtostinst leszdo
¢ guleas drgios abdeminais. Por sua vex, as fis-
tilas extermas sobrevém, em geral, na fossa
liata direita, embora poesam AQparecer oo oil-
tras lacalizagdes. Se a perfuragfio se der em pe-
ritonen livre, ongina-se um quades de abdémen
agudo, como no casa de um de nds jd citads
afrds.

s ratas X ajudam muitzs vezes 2 pAr o
diagndstico, embors nde so possua ainda wm
sina! patogeomdnico. Os autores americanos
eonsideram come caracteristico o sinal da corda
lstring sign]. Mas também podemos encontrar
varies defeitos de replegio, apormalidades de
contorne € a dilatagio de ansas prowimais 4
lesda.
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J4& afirmamos que muitos casos de doenga
de Crohn ze resalvem espontineaments, mas,
provavelinente, nio aqueies em que as modifi-
cagdes patoldgicas secuncipas apareceram. De
qualquer forma, em mecessarin que a diagnés-
fico fosse feilo sem lapacabhsmia. o que poucas
veres suttde. Se juntarmos a este Facto az nogsas
actuais deficiéncias no capitulo g ctiopatugenia
acsta doenga, comprecodetemos o embarago da
terapéutica medica parz a tratas Assir, utiliza-
rernod @ lerRpEdtica sintomatica dingida sobre-
rado conkra a infecgan, a ancmia e a desnttrigdo.

Semos, por isso, obrigados & por em pri-
mcito logat o trataments citdrgics, especial-
mente ostudado para of cosos cronicas, Heals
mente, quande, foma laparaieinic, nes depa-
MU ohR e forma aguds e nde ki, eviden-
toimente, sinais abstrutivies, & provivelinents
melhor encerrat a parede o procarer fratat o
doente so0b o pontoe de vista medico.

Quanto ao tratarmento das formas crénicas,
hd. ainda, muitas divergéncias. Se alguns auto.
[o%, poEcos, JUlgarn Que a aperacin deve ser
reservada para @5 complicagdes, 2 maior parte
opera tofes o5 casos crinices. Mas tanto uns,
come aukros, empregam dois tpos fundamentais
de intervencio — a excisdo ow a fonnagin de
cuarto-eireaibas.

O curta-circuite @, mucilas veses, empregado
como primeire tempo duma ressec;io, Dos casos
om gque vsta altima ndo & passivel, talvez por
causa do estado geral do doente, ou pelas con-
digdes andtong-pataldgicas da lesfo. Este ponto
di vista € bazeado em muitas observagies, nas
quzis o curto-circuito falhou, ou par ndo ter o
doerte eecuberade oosen estado geral antering,
ou porque houve formacdo de fistulas intemas,
eviginde posterinrmente uma intervengle de
grandes proporgfes. Na verdade, a experiéncia
dos wimos awtoces leva-mos a crer gque a tem-
déreiy actoal & para abandonar o curto-cirouito.
Min esquectmosz, Porém, gue muilos preconizam
wn processo de derivagio com cxclusio, gque
temn ladn alyuns bons resnltados & merece cob-
tinuar a ser empregade, GARLOCK, por mais de
Uma vor insiste nesta operagiv de dervagio,
oais aprezenta uma mortalidade baixissima e
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wma recorTéncia tambdm menror que nos seus
Lhsed de ressecrdo.

A operagio de excisio difere apenas em de-
tathe dos méisdos cldssicos empregadss para
as necnlasias malignas. Grande nimero de auato-
res [BOCKUS entre eles), quando ndo ha fiskulas
nu abeessos, preferem a extisdo oum 56 tempo.
L apontam as desvantugens da ressecgan em dos
tcinpos [Hockus): 1} wn pericds maier de hos.
pitaliragdo; 2) duis ristos operatérios em wer de
um s8; e 31 perigo de que o processo se difuuda
com formagio de fistulas cu aderéncias, como
resultado das manobras do primeire tempo, Fol,
de rosto. esfe o método cmpregade ne posso
Casa.

Meoaba zuoele Aposte e 1908 i entoada wa
nixso Bevign (H. de 5. Jose, 503, 5. 2), 4 deewle
LA, fe 37 ames, casade, naztoeal ete Mendtalegrr,
Tris-pa.Monles., Cokia d2 TREernsutenla eventracin,
crises e RuDobstrugao,

Desagr astes! — & segoin o o pacto distésica,
hi am ane, comega o cefenr cnsed dalorpses abely-
miogis, oo {ipo cdlica inteatinal. As dores pareciam
perearter indos ed quadrantes Jo abdimen, com iniin
no fegiin peri-umbilical, sendo acompanhadas de rui-
dos ineestinzis. Por vezes, nofava mesmo o desenbo
das ansas, gornando-se estas proamisentes aa liata
mediana infm-umbelical. Estis crises doledosis biniam
urm  taritler fatenso, mas nig etam acompanhadaz
i pariornagdes do traosito iniestinal. 50 aiguns me-
qen apes o inicio das guelnxas ehas COMEEATAM 3 apW-
reefr:  conmsistiam emn periodos <o abstipagin de
2-3 dlias, segwiclag imediatamente e crises diarreicas;
oonbervalc enbirg eskes pesodns era de 3-8 semcnat.
A doents nin consegue, eatretants, relacionar, no
tempe, as crises delomnsas e o perindos de abstipa
pigecliareoia. 4 poucc niais odp dals nassE 28 erises
dolpeodns passaram amda 4 ser mags intensas, a obs-
tipacaa aparerin guase 5L sEguir & orad Muile mals de-
radnica; tiniue afils &, fiNaimenie, vAMss &imenii.
res (3 eiacda geral eem vindo o piosac desde o inicio
i gueikas, consetvando o apetite fara dos cnss.
Mie sabe w0 teve alguma vér feprc — peia mencs, io-
ke altz nia seredith lee fode.

Antecedenles Revedifivios — Sem intersse.

Antreedentes pesspms — Tem side sempre zau-
davel, Teve sete parios formaie @ dols abortos (pros
o] . Hintewiia mensireal normal até no dltimo
Tl umeoreEid desde v,

CIRSERVACAD — Juetle com ospecto gerd de-
ticienle, emagrechla, ldcida e calma. Feries indd.
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Walutte I-H.e 5

nacteistice, Conjuotivas pouco coradas, Mbios aver.
elhados ¢ hamidos, linpua himida = saborras..
Pulsn ricoice, pegquena, a 52 pulsfmin. Tendip arte-
ezl M., 250 Mno, 75 Apirétics Fescopo — Mormalb.
sem gangling palgpdveis. Tdrax — Simetcien £ egquima-
vel, respiragio do tipo costal inferior; 17 mevimenios
FEAMEAVGEIDS P00 M. cquirTesistence, wibragdes wva-
caig epnservadas; oormal o percnssia, oo ves-
cular conzervade g anstaciay de foldos adwedticion 4
austultagde. Chooue da ponta no 5.7 espagn inkercing-
tl!, na Haha médio-clavicular; dons carddacns porog,
pent batidaos, Bos tofs focoy cutcaltatdrios. Aedaen
— Bldved com of movimentos respicatdnes, abagiade,
norando-se, guando a decnre contrdil o mdacnlay A0
mindis, uma polivel deiscéncin doa rectos ankericres,
nd purgie infra-umbilcal, A valpagida, quer superli-
ciul, quer profunda. ¢ aslelor e todos o5 guzdeantes:
nie 54 patpa o fgado un o ge, aem Qualguer emor,
apedar da delgadeza Jda pacedes abdonsingl, cam pasie
volg zdiposa pous desenvolvida. Por eacieagda wa
patede ahdom:nal, consegue-se notir o deseono das
ansas inteslinais, gue parecem bastante disteodidas
e ouveness, & palpam-s; cunles Bidro-atoens. Mestas
coadides, & ool mais nothvel @odeisedneio dos poobos.
O exame ginecaldgice ¢ a leque rectal odo negatives,
beal came a observagio dos memuros € cuiros Srgios
ol dialcmac.

SUMARTQ -= Enguanty & agoacdavam i resul-
tados do3 exames laboratesizia € !a-ﬁjn]égicm pedidos,
2 Joante Ear, perante ads, uma crse de subobstrogie,
jdéntica 4= descrites na anammets {7 de Setesabral,
da qual methora mapidagments, mEs que sgovaitd &
repEtic oo Eim do mEs. Apesic de scoinstitwic uee-
diatamente z terapbutica aconselhivel, 3 doents enttic
em frapta abstreglo, com vémitos fecoldides [4 de
Cwtubral. Como o estade grsal, quog se tinka viode
2 escrigit {sorg fisicidgioo & ghecosade por via paren-
térics. aminodcidos © witamaeast. desle oo intena.
mento. £ gomsiderin faverdvel, intmovemese a 5 I
Cuetuliro, gome o o lngadstic dre obstregdo intestinal
altc pe? causa nag averipuada.

Realmente, aiade nic pussiamgs o resalsads do
estude mdioldgico de trlogieo ingestinal, ja feito s
esla ki, o onopesuliodn des exames laborakorias em
o seguinie: andlise de orica, ourmak ceacgia de Was-
sermans e INalay, nepativaz; havia ligeita anemiz
[3.200 ouo Lecatizg, valor glabular -« g, hemogla.
Lina =« ja®) 1l s ploies Leasgod coan boteo g &
weemuola leneocnarin pralicunoie uarmid; e weloi-
aade ale sedimentegio cwa de flomoe na [Tty
Lugira .

FPretoceia operatorig: Lapnraimmia mediana infra-
-umiziacal. Explorada a cavicode abdominz! neta-se
g exisetncia dum tumar do tamanho dorna Luasja.
sitwado no ileow, a grinde disthosia da waivela fien-
wocal, de supeedici despobide, esbrovquigadu, carkn-

PR 14 PR 1 OO T 2T)

Secgdn dir Clrurgie &5

Ddcen, com um cahiieg tregular ¢ actheclmente dimi
nuida. O e proximal, e grande patie de jeidee,
cngontiaise mvito dilatados, de calibre nio joferior
a0 célon. Faz-se wima 1esszecda anbestinal e mais de

15 B vE ENTISRO sonsumitante do mesencétic oo
respodente, evido a dferenga de caiibires ensie o
degn proxitmal e distal, aptasge Or W &0 STUTIGEC
ldtero-lateral, apos encerramenta dos topos inwstinais.
A narede £ encerrada, totalmente, por plaoas. Ao e
a0 & optragia o esiaada geral 22 doente & razadae).

Institui-=c como Lerapcubica pda-operaténa, b s
FUiate: ssFos por via pareotérica, witamioas B] e,
penicilina, splfamida injectavel. Ro dia sepuwinle &
cdeente excoatia-se algo distectida. Com pitwitrina o
prostigmine, cilstercs uttoncczidoy por sunda de pnte-
téchise @ Gleo de g, consepue-se ronclver este iledy
paralitiee a 10 de Oweobre. Dois dias depos tisam se
04 pgrafes B a 14 a doents levanta-s¢, seatiodo-se bem.
Coma kb atrass de cicalozagde cutdnen sdo inantidas
a4 cripe: por mais ans dizs, NIAs COMG MESTHG A5AIm
OO0 &t CONSCgGet Dma perfeds apoximagio culanea,
leemos o oreplidrizdyad G085 Lordos & pRssmos nova
saburd Com Ciimas. A alocnte £ dada womd funali ao
fatn oJe MNoweobro, mos cpotmud dstechada por cslar
i ser tratada de wica otie media, que cla refers ter
sparecide o wq para 25 de Movembes Finalmente,
o @ o Jaaeize de 1040, a doente tem alta, mMis SoHng
pimiy conrinuasse amensrrriza, acpcseltdmog-the wm
iralaments por sstoogs odos,

Axdfse hiddplgpign! A mucesy esld conservada
nazs frigmentos eaaminados. O oskrato proprio tem
ingensa infiltzagio inflamatéria, sobretudo plasmg:ie
tiria = aoundaoies lewcdsitos. Oz Lofilcos lag vile-
sidades estho dilatadns. A& nfidtragan wnilamatdia
cstande-ss akd & subergsa cwire os clementos das fei-
ser fnuseulziea, MNe swhserosa ® entre o5 Ieixes oo
culased hd formapdes constitvidas por ctlulas epitelioi-
dee ¢ oo#tzlzs gipentes de corpo estranho, de formas
bizarras ¢ gom grapds ndmero do adcleos Bio hi e
seificigaig, mas @ambém naon hd eorpes crstoliocs
shcos de aleite teranai, Julgamos, porém, Luckina:-
ma-nes para este digpndstice per falta de caseifica-
wao, pela extensie da distribuigio Jos fuliculos e
purlz falta de B K. cuja vosooisa do negatiea. Diag-
pdaticar Lelie regeonal, &) J Grospeos. [Fips. 2, 3 €470,

Erame pabiafognoen: Por jugesido ¢ cisteT oy
uio Tureecey clomenstos diguos de vilor Jiggods e

Wao rostu dividas de que, ne presenle cesy,
se deve pir o diagneéstico de doenga de Croho,
Mas nig acrescentzremos, provavelmente, gran-
de contribuigio pare o diagodsiico pré-gperats-
rier, visto que o ndo fizemes. Previme-le 2o exa-
minar a peca, acalads a aperagio, pondo-o em
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ddwvida com a tuberculose; foi o andlomo-patola-
gista que o esclateceu. Infelizments, o mesmyg
tem sucedide a gramde parte dos auviores que
trataram profundamenic desta doenga, De 1esto,
camo ji tivemos ocasido de acentuar, o quadeg
da obstrugdo dominava de tal forma, que muita
mais importava pesolvé-lo que esclarecer o diag-
néshico, Além disse, o exame radiologico, em
que lantas esperangas Mminhamoes, nio era, de
forma miguma, absolutamenie esclarccedor,

Chamamos, nesle caso, especial atengic 4
amenciTeia, siktoma presentc Da nossa doene o
j& citada poe algons autores.

Para Gnalizar deixatemos em suspenso o
pragndstico pare uma revisdo futura, ap gual
a doenie prometen submeter-se, Apenas pode-
mos dizer que o estade geral da deente era satis-
fatddo ¢ nio havia perturbagBes do trinsito

Lo Trirnestrs « 1544

intestinal. A amenorreia persistia 4 data da
zlta, Wada acrescentameos, também, ac que di-
zetn ps wirlos autorss sobre o destine destes
doentes, tantas veres considermdos como um
praoblema cirdrgico permanente, jd que nem o
fialil-tiazal e a vstreptomicinag, muito emprega-
fles astwalments come lrataments médice des.
tes doentes, parccemn ajudar a cura. GINZBUEG
¢ GarLock, pela swa experiéncia, acreditam
que 2 guase totalidade das recomfncias fazem
z respectiva oclosdc zotes des dois anos, consi-
derancdn gue =e podiam dar como curades, eli-
nicaments, todos os doentes que vltrapassassen
este periodo sem quelxas. Infeiizmente, assim
nig sueeds, pojs muilos cascs ectBo deseritos
com recosténtias ao fun de perindos maiores.

& doende encontra-se livee de quelkas e pro-
meben voltar aos exames de Tevisio,
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Adoencainflamatéria intestinal (DI1) foi a causa pro-
fissional que abracei desde os meus primeiros pas-
sos na Gastrenterologia, em 1992.

O desafio era grande: Tratava-se de uma doenca
crénica, que atingia, fundamentalmente, pessoas jo-
Vens, cuja causa era um mistério e o tratamento, um
desafio constante! Todos os ingredientes para atrair
uma jovem gastrenterologista, a pisar um terreno
novo e fascinante! Nunca me arrependi e apds va-
rios anos, permanece a atracao, algum mistério e a
vontade de umdia, ainda ver surgir a cura para todos

0s nossos doentes com DII!

Num dos muitos dias preenchidos com consultas,
endoscopias, internamento, reunides... deparei-me
com este artigo, escrito em 1949 e intitulado “Um
caso de doenca de Crohn’, escrito por Manuel Fra-
zdo “Cirurgido dos Hospitais” e Cruces Fernandes
“Interno de Cirurgia dos Hospitais”. Li e reli e, no fi-
nal, cheguei a conclusdo que no fundamental, esta-
mos hoje como em 1949 — qual a causa subjacente &
DIl (compreende colite ulcerosa e doenca de Crohn)
e qual o tratamento definitivo para estas doencas?
Continuamos, infelizmente sem resposta e a tentar
|4 chegar.

Deliciei-me com as descricoes detalhadas dos pri-
meiros casos de ‘ileite regional”, nome dado aos
primeiros casos descritos por Crohn, Ginzburg e
Oppenheimer em 1932 e senti-me grata a estes pio-
neiros e a sua curiosidade e argucia, que permitiram
comecar a trilhar este longo caminho.!

Sendo eu j& um produto de uma época de grande
tecnologia, de endoscopia diagnostica e terapéutica,
numa evolucdo alucinante, faz-me parar para pensar,
este artigo em que nos deparamos com um tempo
em que o médico so podia contar consigo proprio
e com alguns meios rudimentares de diagnostico e
terapéutica.

Pelas multiplas descricoes ao longo de todo o arti-
go, ressalta a importancia da histoéria clinica deta-
Ihada, da semiologia e do exame fisico, fontes Uni-
cas de informacao para se chegar a um diagndéstico
que permitisse o tratamento adequado. No caso
particular da doenca de Crohn, impressiona a afir-
macao “... era necessario que o diagnostico fosse
feito sem laparotomia, o que poucas vezes sucede’
Ou, relativamente ao tratamento, “Somos, por isso,
obrigados a poér em primeiro lugar o tratamento
cirtrgico, especialmente estudado para os casos
croénicos.”

[y
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Nesta altura, rendo-me mais uma vez a ciéncia, a
evolucdo do conhecimento e da tecnologia e vejo os
Nossos servicos completamente apetrechados de
endoscopios, videocapsulas, ecoendoscopias, tomo-
grafias computorizadas e ressonancias...

Penso nas estratégias de diagndstico e terapéuti-
ca discutidas em grupo, muitas vezes em reunioes
multidisciplinares e na variedade de medicamentos
de que dispomos para tratar os nossos doentes, da
messalazina ao tratamento biologico (infliximab e
adalimumab), passando pelos imunomoduladores
(azatioprina, metotrexato)... E penso no que os doen-
tes ganharam em qualidade de vida, na diminuicao
de morbilidade e mortalidade, na possibilidade de,
muitos deles terem vidas produtivas e felizes.?

A divulgacdo do conhecimento, apanagio ancestral
da classe médica, o seu interesse e entusiasmo na
procura de respostas e o desenvolvimento inerente
da tecnologia e dos medicamentos permitiram, nes-
te caso especifico, passar de uma situacao de quase
total desconhecimento e falta de meios para tratar
os doentes para uma época de grande avanco em
termos de diagndstico, terapéutica e esperanca!

Parei também para recordar os ensinamentos dos
nossos professores da faculdade, de recentrar o
doente, a sua historia e o seu exame fisico no nos-
so quotidiano. E refleti mais uma vez sobre o equi-
librio que devemos procurar entre uma medicina
humanizada e centrada no doente em contraponto
com a despersonalizacao e excessivo uso da tecno-
logia, fruto de algum afastamento relativamente aos
doentes e da pressao social para nao falharmos.

Como dizia um dos meus primeiros mestres na Gas-
trenterologia “da doenca inflamatéria intestinal sa-
be-se tudo, exceto a causa e o tratamento
-me de ter ficado impressionada com esta realidade,

|

Lembro-

a partir do momento em que a DIl comecou a ter os
rostos dos meus doentes e a ter historias de vida por
tras dos processos clinicos. Desejei, com todas as mi-
nhas forcas, que esta situacdo mudasse...

Mas, com o passar dos anos, percebi que entre o
conhecimento da causa e do tratamento existe um
mundo de investigacdo e de pequenos e grandes

avancos, que fazem com que estes doentes sejam
diagnosticados e tratados de forma eficaz e em tem-
po Util, mesmo que a cura definitiva seja ainda uma
miragem!

E, neste confronto de passado e presente, recordan-
do o que era a pratica clinica em 1949, fico feliz por
viver neste tempo de grandes avancos e descober-
tas e continuo confiante no futuro do tratamento da
doenca inflamatdria intestinal.
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UM CASC DE HEMOREAGIAS GRAVES DO ESOFAGO
POR HIPERTENSAO PORTAL TRATADO
POR GASTRO-ESOFAGECTOMIA

ANTANIO E. MEADES FERREIRA

Cigurgiio des Haspithiy Civis & du Hespitai

dua Llcramars de Lisboa

apT1 descreven, em 18ypg, um sindrama cli-
B nico caracterizade por esplenemegalia, ane-
mia, trombogitepenia o loucopenia, cujo pro-
cossa paloldgico inicial cansistia nama esplena-
megaliz congestiva que evoluia setundariamente
para # cirrose da Hgade e que Hoou na literatura
médica com o seu nome, Com os anos, foram-ce
conhecendo doentes com v guadra clindco inicial
da doenca de BanTI nos quais nunca € Jesen-
valven cirrose hepdtica, o que velo pertarbar o
conceito etiginal daguels autor ¢ trazer ao sin-
droma de BANTI ¢ aos sindromas afins virias
designagdes. 56 quando se pdde comprovar que
muitos deskes quadros resultavam duma hiper-
tensdg da veia porta ou dle algumas das suzs
veias fibuddvias principals se criou, mam sentide
mais late, o chamado sindroma d¢ hipertensio
portal.

WHIrFLE, que duranie anos se dedicou as
estude experimental ¢ clinica deste sindroma,
znalisandu 2 evolugio da enfermidade, of acha-
dos operatérios e o8 resultades das inlervengies
ciritgicas, estabeleces uma classificagdo que €
considerada clissica. Segunde ele, confarme a
zona do blogueio venpse, cxistem dois tipos dis-
tinlos de hiperlensio portal:

A hipertensio da vela porla por causa extra-
-hepitica que relne gs casos em gue o figado se

Pr
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J. CARLIA MEMNDES
Acsisiente ga Facoldade Jde Medicing & Intecoo Jos
Huspitais Civis
& o Hoanital do Ulkramar de Lishoa

comserva normab ¢ exisle obstrugio da weia
porta, antes de ela se rameficar ma espessura
cesta glandola, v de alguns dos seus ramos
principais;

A hipertens3o da vels ports por causa intra-
-hepatica, cuja exemplo fundamental & a cirrose
do flgado,

uands se estabolece ma situagio de hiper-
tencdn portal, o5 vwases venosos celaterals dila-
tam-se 2 fim de permitir a passagem do sangue
para as velas cavas e, assim, u Iulome ac cora-
cin, Dy todas as vanzes que essa circulagio vai
provocar ao hivel das difgrentes veias anastomd-
ticas ectre o sistema venosg pertel ¢ o sistema
venoss geral, a5 mals hupertantes, sob ¢ ponty
de wisla clipico, s80 as gue se estabelecem no
teryo inlerdor do esdfago e na parte alta do estd-
mago, A sua imporlancia resulta de facto de
estas varizes serem particulanmonte vuinerdvels ¢
constituirem a causa de hemerragias agudas gra-
ves, muitas vezes mortais.

Mais de metade dos dosntes com varizes san-
grentag do esdfago por hipertensio portal secun-
tliria a cireose do Hgade morrem. em mence de
utn ane, em consequéncia das suas hemoitagias,
so nao forem devidamente tralados. Was hiper-
tensOes portais extra-hepdticas, as hemorragias
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29 Seccle de Ciryrpia

sio igualmente graves & frequentes mas o prog-
néstico & consideravelments melhor (BLakE-
MORE ¢ nutros].

) tratamento racienal o eficiente da hiper-
tensio da vela porta & o estabelecimente cindr
gico durma anastomose entre oF sistemnas venasos
pattal ¢ geral, apastomase capaz de reduzit 2
pressio aurnentada ao nivel daquele peimeiro
sistemaz.

(nanda, em 1877, Von ECk criou num ani-
mal de experidncia — o ¢i0 - uma (istula ci-
rirgica Jatero-lateral entre a veia potta e a veia
cava inferior, ficou assente o principio fempéu-
tico que ainda hoje nos orienta, pols aquela fis.
tula pennite a passagem parz a vela cava dum
wolume consideravel de sangue do sisiema portal
onde a pressie ¢ anormalmente muite maior.

A primeira opsta;do deste lipo realizada no
homem foi efecivada por VioaL em 1003, mas
st passadus nove anos, em 1gi2, ROSENSTEIN
apresenlon guiro exemple, ecle cam maior so-
brevivéncia. Ouiras tenkativas se fizeram desds
enitin, como as de MARTEL e de WHIPFLE, de-
vendo-se porém a BLAKEMORE 21 apresenbagio
da primeiva série ja considerivel de docntes so-
frende de nipertensido portal ¢ lratades cirbogi-
camente (148 — 58 casos),

Além da fistla wvenosa portocava, dutros
tipns de anasiomoses entre o sistema portal & o
sistena geral tBm sido propastos e wlilizados.
coma a anastomose esplenc-renal e ainda cutros
& custz dis veias meseniéncas € ovircas.

4 laqueagao da artéria hepatica em cerbos
casos de cirroze do figade, visando melhorar a
circulagio sanguings intra-hepdbica e, assim, 2i-
minuir a pressao ag mivel da weld porta, tem
sidg efectnada algumas vezes. Os resultades de-
pendem de virios factores & nio estdv ainda ca-
balmente esclarecidos, &lém dissa, esta interven-
gio ¢ muito arriscada, esfando descritos exem.
plos, experimentals & clinicos, de necrase aguda
da figado & morte.

A esplenectomia, que fof uma operagdo gue
muito se generalizou, estd hoje guase totatmente
abandgnada poiz =6 € Gl nos cascs raros de
trombeose circunscrita da veia esplénica. Nos ou-
tros doeentes, o sen ofeltn redutor da hipertensio
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porctal & muito aleatéric apesar de reduzir em
cerca de 40 %, o volume do sangue citculante
no ristema partal,

A inutilizagdo da vela esplénica € um incen-
veniente técnico gue impedird gue, mais tarde,
s possa cfectuar, se necessénia, uma anastomoss
esplene-renal. Esse facto é tio imperiante e tio
pouce conhecida que cerca de 40 % dos 157
casns operados por BLAKEMORE até 1651 —e @
casa gue motiveu esta comunicagio — ja tinham
safrido ablagie cirirgica do bago.

A operagic de Tarma que, como se sabe,
consiste na fixagdo i parede anterior do abde-
mea do grande epiplosn, ou gualquer das seas
variantes, a bim de estabeleser uma circulagio
cotatoral mais aeantuada, estd hoje pralicamenie
abandonada err wirtude dos fraces resuliados
obtides.

PueyisTER e HUMPHREY propuseram a gas
trectomia totzi ou @ gastro-esofagectomia parcial
pata o tratamenio das hemorragias por vatizes
gastro-esofigicas. Com efeito, a ressecqio do
terge inferior do esofago e da parle alta do es-
timago, fque ¢ 2 zona onde existem as varizes,
vmbata nio tenha quaiquer acgio sobre o atio-
logia do sindroma da hipertensio portal. ple os
doentes ao abrigo das hemorragias, tantas vezes
mortais, parque se faz a exérese da Unica zoma
do tube digestiva qnde existen wvarizes capazes
de originar hemoragias graves. GRAY & WHITE-
fELL, de acerde com & conceiios que levaram &
realizacio desta operagio e fundamentados s
sia expersncia de casos de hemorragias graves
por varizes do csdfigo em que nda foi possivel
demonstrar a existéncia duma cirrese hepdtica
ou dumz hipertensie portal, admitem a pessibili-
datle de estas varizes poderem resuitar duma
hipertensdo retrdgrada das veias do tergo infertor
do esdfagn « da parte supedor do estdmago. 3
partic duma regurgitario do sistema dzigns.
Assim, ceeomendam este Hpo de intervengda ci
rhrgica sempre Que existem hemorragias com
varizes do esGfagy sem que se CORSIgA COmprovar
a presenga duma hipertensdo ac nivel da veia
porta.

A laqueaglo e a esclerose dos trés cordies
varicosos sangranfes da tergo inferior do esdiago
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Fig. 1

€ da parte cardiaca do gsphmago, através duma
exofapotomia, lal come propds BOEREMA, tem
s.do efectuada algumas vezes e & a gperaglo re-
comendada nos doentes com grave risco opera-
tério,

Fig. 2
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FoDO B Gy, de g1 aeeoy de idle, easado, natural
o Funchal, Facter dos caminhos de ferco em dMotam-
bigue, baixow ao Hespital de Ultmmar em a4 de
Apaste de 1956 por hemagdmesss £ melenas graves t
repetidig,

Eib tgq5, quando tina w0 ahas, camepon & Lar
hempigmeass ¢ melenas, rregulaied B oincaractenaticas,
de wvolume wvaridvel, gue muitas vezes o lovaEm a
uma situagic de anemia aguda grave ¢ que nio eram
precedidas de Qualsquer gueixia Jigpépticas ou de
doves abdomingis. Estad hemormagias iorneram-se o
frequettes gue, em 1047, provavelmeote cem o diag-
ffstice de dleera duwodenat sangmnte, foi cpemdo
[gastro-entergstomial?y,

A hematdmeses & as melenas, pordm, repeditam-
=52, mantends a mesma irregulatidade & ncosstancia
na f{reguéncia e nmo volume, pelo gue, em Ig52, o
Joezke wvolegn a ser pperada (gestrectomis panciall,
certamente com o merma diagndsicn.

Wio melhorouw, pois confinesu @ ter hewmorss-
ZiaE graves pelo que, em 1053, de nowvo s sujeiton a
outra inlervengio [esplinectomial,

Contudo, as hefnatémeses € a6 melenas persistiam
e, . &M 19558, enida com o dizgndstico de herar-
TaEing graves por rotura de varizes do csdfapo, secuen-
Jertas 4 hipertensio portrl, foi submeiido a gquarta
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intervengio cirdrgica. Mesla operigdo, come fomde
infarmades, tentaram eftchonsr yma anastamose portc- Fig. 4

-eava que nip foh factive]l porque, em wvittuds da s

enorme Iragilidade, kode o Sistoma venoss tributdric  so efectuar wma Jaqueario tramsesotigicn das varizes
da veia porta sangrava tao fiecilmente que toroow 2 do esdbage.

cperagio teonicameats impossivel. Assim. o doenle 0 degnte, em wirtude da Erequédncia & da gravi-
(ot envinde aa Hospitai do Ultramar de Lishes pare  dade das repetidas hemorragios. laba feito atd 4 dala

rrp (PAEETA AEON L PORTLGLES FOLLUIE X -2 &

0




Valame [[-K.7 13

da entrada neste Hespatal ceven de sestenla fransfu-
sfies e sdngue,

Antecedeattes pesiouis ¢ fameliores secr intecesse,

Erume fisice — Regular estodo geral ¢ de notn-
vao. Thpo astéaco. Pefe = mucossd coradas. Hido
tado. Puiso 38, cheio e mtmico, Tensdo arierial a2
= d {Paghion) .

Calepa, tdrax, aludmen e membsos. nonmals,
Cicatriz aupra-umbilical mediana. Austacin de sinais
de circalagao cutdnea atwlomioal desenvonvicta.

Exaines laloratorais — Contagem Je enbrdeitos
doseaments de hemoglobin:, contagern de leocdcitos,
farmule leococitdnz, welocidade e sedimentagdno,
ureia no SAngoE. ProfEi0ertA B oquociente alliwmind-
-glahmling, reecpdes de Wassermann e V. [ R. L
uringa e prowvas de TungBes hepdticas. denien doa vas
ltsres Copmais.

O estudo mdivldgicp do edligo para pesquisa do
warizes (30 de Setembro de rgss — Aspres e Sousal,
revelou engrmes vafizes do geu Tereo jnferiar, 4% mage.
res que Hinhamos olacrvade we encgntrade eelatads
aa literatura {figs. [ © I-a},

{+ catetesismg dos weias supra-hepaticas (14 e
Movembio de 1950 — facincs Beltensoerl), revelgu
singls Mvopiveid a uwma obstrugdc pré-lepdriea da
vl Porta,

Com @ diggndstica de wirizes sangraotes do exd-
fagn per hipertensao poctal extra-lepatica e, sefn
qualquer tmtimenis pri-cferatdsio especisl. [oi ope-
oo,

Cperagar — 3o de Novembro de cgit.

Anectecia geral {Lepes Soarss].

Incisao obligua, trapsrectal, swpra-gmblical.

Aberta a cavidade peritopeal, werificae-se que,
nas interwenddys anteriores, o doente binha sidoe sab-
melido a urma gastrectomia rle coqea de metade do ex-
fnage Sofl WMa anaseomese do tipo Polya, 2w ei-
plesectomia |Fig. 2] v a fentativas de ealulelecimenty
da circulagio colter| por aderéncias eotre o ligado, a
egrdmiage, o parsde abdominal anterios & 2 face inle-
rior do diafragma par irmitagio pericgneal e sutuzaz
com pontas d= lioha. Todas as veiag do territdrio da
wein corofdfiy estamAnuita éYtavam muits curngestic-
nadias = dilatadas, atingicde aquela veia o cablre
dum dedo mioice, Havia ederéncias «m tada a cavis
dade £ Ay viacmas sangravam albosdantemente & maia
ligeira manipulagico operalesia. Teutouw medir-rz 2
pressio wenosa aa aivel de arfdgem dn wesa esplinica
e da coromdria estomdguica e aproveitar 3 pungio
para farer uma portogrfia intra-cperatdnia, ols o
sangria iol tho acebieads que desistiinos de colber
psgas impbrtantes slementos de estudo, Emo owirtede
da impessibilidede de, sem graviasimg risco operatd-
A, expormaos 3 veie purs, resolvemos efectuar uma
gastro-esofagectomia parcial apesat das mds condighes
rasultantes dus operagdes anteriones. Eotretanto fize
mes wo hiopsia do Heade.

MOV -IES. - 1955
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A incisie fol aiargada para o tdrax airawés do
5.0 mapaco iotercoatal eaquertdo, O diafragma Eob nberto
desde ¢ bordo costal 2té ao hiate esofdgice com
enprrne dificolade em wvirtude Jdog fortes aderdnecias
antre o Jundo do estdmago & a dialragma. O ligaments
teiangelar Ja pulmin ssguerdo [od seccionada. Tacisdop
da plewra sobre o esSfaga e libertagio deste Jesde
hile do pulméo até ao hiate. Libertagic dp estfago
do kiawo ¢, no abddmen, solamenta di parte ala do
estdmagr. Secido cbligqua <o tergy auperior do esté-
mago deixands entre esta secgan £ a apastomoss aote-
Tigrmenkes Bgetutida, uma porglo J¢ cstbotapo com o
largura Juma miocbcaveds:, Eocerramento do estd-
maga cork duas snburas fde sadepint alraumitico £ uma
de linha wo.

Alerruzy ongitudinal do eadbagoe wté a0 hila puel-
mewar, @ que peemitio cbseevar bem As encomes
dilatagdes varicosas que o exame radieligice derzons-
trama, Layueagin de todas as veins do ssélagn unedia-
tamette aeina das varizes. Sutura a abertura longi-
tudinal dn ediago em 3 planes desde o bilo da pols
miag atd 7-8 coutlmer-os acitna do doairagma, Hecgao
o esdlapn e dos vapes & cese nivel (g 31, Restale.
lecimentas do contuzuidade do tubo ehgestivo & custa
lema apsstcmoss do bpe Ausrs empregando 2 pri-
meira ansa do jejune oolazendo uma g gastoo ente-
rostomia wertical ua ponte oude e553 anga dasdava
justs do eada gastrics (Mg, 1},

Eeconstituigin do hiato escfdgicu oot ponits se-
patades de linha oo eotre o dialrEgna e o Jgjuao.
Sutvc da brecha diafrapmdtica com pontos sepacadas
de Yimha. Sutora e borde costal com ocat-god croe
micg 2. Drenagem da cavidade romcica atravds duma
contra-abertoea 10 g% espago intercostal esquerdo, na
linhe axilar posterior. Apheagic miraplewral # lotra-
pertoneal de peniciiica ® estroptamicing, Eacerti-
mento totsl das cawitbdes cordcics e abdosinal pec
planos com linky & 2al-guar crdmico 2,

A operagio, que Ioi extraordindriamente sbo-
rigsa o dificil, demorow § heoras ¢ g5 manatos e du-
raate a intervengio, o <oonte reocroeu 5ok oind de
sangue total.

Apstar da geavidace & extensio da jntecvengEc
cirdrgics, @ deente fer um opkimpo pos-oporatdrio,

A Liopsia do Hgedo revelon onfiliragio lindo.
Elasmacitaria Jos espagos poria com fiboose peoilobu.
lar & raramente no ivterior do labalo hepdito. [Cor-
fez Purental],

O cstudo radioldgico pAweoperaléein (4 pres de
Sorsa o= 183 fle Dezembre de 1g56) mosiron agsdncia
de imagend de verizes do astfapo, uma ETESLOMOSE
permedvel fupcionando Lem. O <o gistrico ekva-
rigva ao fim de ag ouautos [Gg 5).

0 dpente feve alta, sem gueixgs, em 21 de Ja-
neire €le 1957,
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COMENTARIO

Varios aspectos devern ser locades na apre-
ciagio deste caso clinico,

Em primeiro lupat, a série de operagbes a
que o doente fol submetide sem wm diagnéstico
que as justificasse. Pelo menos a gasiro-enteros-
tomia & a gastrectomia devem ter sido executa.
daz com a coovicgho, certamente errada, de gue
a causa das hemomagias era uma dleers duande-
nal ou gastrica, A ssplenectomia, fundamentada
num conceite desactualizade, ndu s0 se moslrol
insubiciente come fiton a possibilidade de se
fazer wma anasiomese espleng-renz. que muilo
provavelments, resultana eficaz. A quaria ope-
ragio, tentativa de anastomose porto-cava, foi,
&m nasse eatender, 2 Omica justificdvel, mas
compreendemes bem a coa impossibilidade por-
Que, MESMo em operagdes primirias parz trata-
mento gicirgico da hipertensio porial, esta in-
tervengio £ muito {requentemente impraticavel
pelo desenvolvimento atingide pela circulagic
colateral 4 wolta da weia porta ou meemao pela
sua trapsformagdo Cavernoza,

Depois, o problema do diagnéstice comecto
e dz atitude teraptutica. Em virtude das hermor-
ragias repetidas e graves do doenke & como ndc
era possivel esclarecer cabalmente a ¢ausa da
hipertensio portal pois a falta do bage nos nic
permitia fazer uma esplenopertografia pré-ope-
ralfirfa, setvimo-nos dos resultades do catete-
tismo das veizs supra-hepdticas para admitic que
sa tratava duma hipertensio extra-bepatica, hi-
pitese corroborada pelas repetidas provas de
fun¢ao hepdtica que tempre fotam normais.

E foi fundamentados nestes clementos. cam
4 comprovagdo intra-operafira da impossibiii-
dade de o pxecutar qualguer anzstomese porto-
-sistémica e comhecendo as bases tedricas e os
bong resultades da gastro-esofapectomia parcial,
que =& nos afigurou que ests upetacio setia efi-
cient¢ ¢ a maig indicada, apesar de apenas dis-
pormos da metade supenor do estémago.

Mestag condigles, come era impossivel exe-
citar bma gastro-csofagostomia, optimos por
uma anastomeose do tipo Kowz. A ratio porgue
anastomasdmos a ansa jejunal ao estbmago re-
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side na intengio de utilizarmos o pequeno scg-
mentg gastricg restantg como Teservatico das
alimentos ingeridos, o gque felizmente consegui
mos, pos mals tarde, pele exame radioldgicoo,
pudemos comprovar que a pape opada se THan-
tinha nesse pequeno segments cerca de 20 mi-
mutge,

REESUME

Apres quelgues considerations sur la physio-
pathologie de I'hypertension portale et des tech-
niques chirurgicales proposées pour con {raile-
ment, les A4, présentent un cas d'un malade
ayant des hémorragies multiples el graves par
varices de 1'oesophage & cause desguelles il avait
subi saixante transiusions et guelques inlerven-
tions chirurgicales sans aucon résultat, Le sueces
obtenu par les AA. chez ce malade a été 20 4
une gastrg-cesophageclomic partielle.

Tes AA. rapportent la techninue de la gastro-
-nesophagectomic gu'ils ont pratiguée A cance
des interventions gue le malade avait d¢ja subi,
parmi lesquelles vne gastréctomie partielle du
type Polya.

Ils dusumentent feuc cas clinique ot leur tach-
nique chirurgicale zvec des radiographies « des
sehimas et ils finiszent par relever l'utilité de la
pgastro-cesophagectomie pomaire dans le traile.
ment de cerlains cas d'hypertension portale avec
des varices saignantes de l'oescphage,

SUMMARY

The AA., after having done some conside-
rations abaut the physiopathology of the venous
portal hypertension and ite surgical treatment,
present a patient having severz. and seriots he-
maorrhages cavsed by esophageal varices an ac-
count of which he had allready sefbired abouwt
sixty blood iransfusione as well as some unsoe-
cesslull operations, Finnaly, they performed an
him, with sucess, a partial gastroesephagectomy.

The A, describe the type of gactric resgec-
licn performed on ztcound of the former sargical
interventions, one of which was a partial gas-
trectomy, Polya type.
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They Nustraled its clinical case with some
drawings and X ray piciures and emphazize the
utility of the primary partial gastroesophagec-
tomy in the treatment of some cases of pertal
hypertension with bieeding esophageal varices.
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4 Perspetiva
do Gastrenterologista

O artigo descreve um caso de hemorragia digestiva
altarecorrente, com inicio aos 20 anos, que deveria
efetuar endoscopia digestiva alta (EDA) no primeiro
episodio hemorragico, se possivel, durante as pri-
meiras 24 horas do acidente inicial.

A duvida diagndstica sobre a etiologia da hemorra-
gia teria sido esclarecida, evitando as duas primeiras
intervencoes cirlrgicas, para controlo de recidivas
frequentes, sem serem fundamentadas no diagndés-
tico do tipo de lesdo sangrante e, por isso, inadequa-
das para a doenca subjacente. Além disso, levaram
a sequelas fibréticas graves que impediram, na in-
tervencao descrita no artigo, o acesso a veia porta
e a possibilidade de diagndstico intra-operatdério do
tipo de patologia vascular que afetava o sistema por-

ta pré-hepético.

No momento atual, o diagndstico da lesdo sangrante
nas hemorragias digestivas altas baseia-se sempre
na EDA, que além de capacidade de visao direta da
lesdo, dos estigmas de gravidade e probabilidade
de recidiva, tem a possibilidade de terapéutica de

controlo da hemorragia, com técnicas de hemdstase
adequadas a cada patologia.

No caso presente, a visualizacdo endoscopica de
varizes esofagicas de grande calibre, no primeiro
episodio, aos 20 anos, teria permitido a terapéuti-
ca endoscoépica com laqueacao eldstica das varizes,
repetida em duas a trés sessdes mensais até a obli-
teracdo completa, se possivel, controlando o risco
hemorragico a curto e médio prazo.

O programa de laqueacdo de varizes seria monito-
rizado, nos anos subsequentes, verificando a persis-
téncia do efeito obtido, repetindo a EDA consoante
a evolucao das pequenas flebectasias residuais pos-
-lagueacao.

As varizes ocorrem nos sitios das anastomoses por-
to-sistémicas andmalas e rompem no esdfago ou
fundo géstrico (10% dos episddios) e raras vezes no
reto. A rotura relaciona-se com o didmetro das vari-
zes, a pressao (risco elevado-gradiente pressao he-
patica encravada/livre > 12 mmHg) e alteracoes da
mucosa esofagica (hematocistos, red spots).

A prevencao das complicacoes hemorragicas de hi-
pertensao portal é assegurada, no momento atual,
pela terapéutica farmacolodgica continua, que induz
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uma reducdo da pressdo no sistema porta e, em
consequéncia, uma reducdo da pressao e do calibre
das varizes esofdgicas ou gastricas consequentes a
hipertenséo portal.? Desde hd mais de 20 anos, a ex-
periéncia com farmacos de controlo da hipertensédo
portaltem-se traduzido numa reducao da mortalida-
de por hemorragia superior a 50%, mantida ao longo
de décadas de seguimento de doentes. A utilizacdo
de beta-blogueantes ndo seletivos como o propa-
nolol ou raramente o nadolol, ou em alternativa, de
nitratos com acao retardada, como o mononitrato
de isossorbido, indicado nos casos de contra-indi-
cacao ou intolerancia aos beta-bloqueantes, permi-
te opcoes ajustadas ao perfil de cada doente. Mais
recentemente, tem sido usado o carvedilol, também
com eficécia e seguranca na profilaxia da hemorragia
digestiva associada a hipertensao portal.

Todo o percurso de acidentes hemorragicos do
doente durante 12 anos da sua vida de jovem adulto
teria sido evitado, assim como todas as intervencoes
cirdrgicas realizadas. Também o consumo excecional
de recursos, nomeadamente com 60 transfusdes de
sangue, teria sido poupado.

A esplenectomia efetuada ndo tem indicacdo na hi-
pertensdo portal exceto nos casos de trombose ou
outra patologia da veia esplénica, em que permitisse
a correcao vascular da hipertensao portal segmentar.

Além da estratégia para a hemorragia digestiva ser
dominada pelas técnicas endoscopicas e pela tera-
péutica médica, também a investigacdo da causa da
hipertensdo portal teria sido muito simplificada. A
suspeita de patologia vascular do sistema porta pré-
hepatico (veia porta ou veias tributarias), adveio, no
artigo citado, de elementos de ordem clinica labora-
torial e imagioldgica disponiveis na época.

Efetivamente, o artigo explicita que o doente nao
apresentava, no exame fisico, nenhum sinal evocador
de doenca hepética crénica; também a normalidade
das provas de funcdo hepética apontava para uma
causa extra-hepatica da hipertensao portal. O cate-
terismo das veias supra-hepéticas destina-se a ex-
clusédo da obstrucao da veia cava inferior e/ou veias
supra-hepaticas (sindrome de Budd-Chiari crénico),
também causa de hipertensao portal, mas com ex-

pressao clinica muito diversa, com ascite de inicio e
agravamento rapido, sem a formacao de exuberante
circulacao colateral porto-sistémica documentada
neste caso. Segundo o artigo, o cateterismo revelou
sinais favoraveis a uma obstrucao pré-hepatica da
veia porta.

No caso descrito, ndo foi possivel visualizar a veia
porta, nem efetuar a portografia intra-operatoria
que permitiria identificar eventual trombose da veia
porta ou das suas tributéarias. A exposicdo do caso
como eventual trombose da veia porta carece de do-
cumentacao factual, embora, para os meios diagnds-
ticos da época, se possa considerar que a argumen-
tacao esta consubstanciada na evidéncia disponivel.

No momento atual, o estudo da hipertensdo portal
dispoe dos métodos imagiologicos para estudo do
sistema porta, em todos os casos, mesmo com evi-
déncia de doenca hepética crénica associada; deve-se
excluir o fator agravante da trombose associada da
veia porta, a considerar no progndstico por recidiva
hemorragica. A ecografia com estudo doppler da veia
porta, veia esplénica, veias supra-hepéaticas e veia
cava inferior € mandatdria na primeira avaliacdo, com
as vantagens de ser ndo invasiva e ser passivel de mo-
nitorizacdo seriada ao longo da evolucédo.®

Apds sugestdo de patologia vascular, pode-se recor-
rer a angio-ressonancia magnética abdominal para
estudo da vascularizacao arterial e venosa do abdo-
men, permitindo o mapeamento rigoroso de trom-
boses recentes ou antigas, sua extensao e circulacao
colateral associada.

Na presenca de trombose da veia porta como en-
tidade nosolodgica exclusiva, ou associada a doen-
ca hepatica cronica, impde-se o estudo etioldgico
de doencas trombofilicas, genéticas ou adquiridas,
eventualmente causadoras de episédios trombo-
ticos noutros territérios, com potencial de morbi-
lidade e mortalidade adicionais. Presentemente,
estao disponiveis analises laboratoriais, algumas
com estudo de mutacoes ja identificadas com causa
frequente de trombose da veia porta, como é o caso
da mutacao G20210A do gene da protrombina, res-
ponsavel por cerca de 20% dos casos de trombose
da veia porta.
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A identificacdo de trombofilia por métodos de diag-
nostico disponiveis para a pratica clinica, introduz
uma estratégia de profilaxia de recidiva ou de agra-
vamento de trombose pela terapéutica profilatica
continua, com farmacos anticoagulantes ou antia-
gregantes plaquetérios, ou mesmo com controlo de
patologias hematoldgicas ocultas como as doencas
mieloproliferativas subclinicas, de modo a restabele-
cer o equilibrio natural entre fatores da coagulacdo
e fatores antitrombdticos.

Deve ainda ressalvar-se que no caso descrito foi acau-
telado o estudo de eventual doenca hepética crénica
pelabidpsia hepética praticada durante a Gltima cirur-
gia. O relatério assegura que nao havia evidéncia de
cirrose hepética, o que corrobora a tese de hiperten-
sao portal pré-hepatica. No entanto, a biopsia apre-
sentava fibrose portal perilobular e raramente no
interior do l6bulo hepatico, com infiltrado linfoplas-
mocitario do espaco porta. Estes achados indiciam
possivel patologia hepatica com fibrose em septos
porto-portais; ndo se podera arriscar uma etiologia
para estas alteracoes, tanto mais que a colheita de
bidpsia intra-operatdria interessa area subcapsular,
frequentemente com fibrose mais acentuada devida
aaderéncia a capsula de Glisson adjacente.

Na atualidade, a avaliacdo do estadio de fibrose
hepéatica poderia necessitar da bidpsia hepéatica,
para estudar também a etiologia e a gravidade da
inflamacao hepatica. Mas a necessidade de bidpsia
hepatica seria estabelecida por estudo preliminar,
nao invasivo, da fibrose hepética, que permitiria a
discriminacao entre auséncia de fibrose/fibrose li-
geira em contraste com a cirrose hepatica, através
da medicao da elasticidade hepética, pela elastogra-
fia hepatica transitéria, habitualmente designada
“Fibroscan” (designacdo comercial do aparelho mais
usado). Estdo disponiveis métodos de elastografia
alternativos, menos divulgados, e também é possivel
a elastografia hepética durante a ressonancia mag-
nética (RM) abdominal, mas com custos mais eleva-
dos. Na suspeita de hipertensao portal, este método
permite excluir com seguranca a cirrose hepatica e
dirigir o estudo para o mapa vascular do sistema por-
ta extra-hepético, em momento precoce, e sempre
COM mMeios Nao invasivos.

Seria possivel averiguar ainda a hipétese diagndstica
adicional de schistosomiase intra-hepatica, que de-
corre com fibrose portal e perilobular acentuada, e
que pela sua disseminacao ao longo do sistema por-
ta intra-hepatico, contribui significativamente para
a resisténcia ao fluxo sanguineo e assim agrava a hi-
pertensao portal.

Sendo o doente proveniente de Mocambique, com
profissdo com contacto com o pais rural (fator/ma-
quinista dos caminhos de ferro), poderia ter contrai-
do schistosomiase nesse pais, dada a elevada preva-
léncia na Africa Oriental, com repercussao signifi-
cativa como etiologia predominante de hipertensao
portal em algumas dareas (por exemplo no Egipto),
em que a morbilidade por rotura variceal devido a
schistosomiase se mantém como um problema de
sauide publica.

4Perspetivado Cirurgiao

A hipertensdo portal secundéaria a trombose portal
extra-hepatica (TPEH), ilustrada neste caso clinico, é
responsavel por 5 a 10% das causas de hipertensdo
portal e € umaentidade que suscita ainda controvér-
sia. A maior parte dos estudos inclui um nimero de
doentes reduzido e sao habitualmente estudadas
populacdes muito selecionadas (apenas doentes ci-
rurgicos ou tratados endoscopicamente, por exem-
plo). Os principais fatores de risco para trombose
portal extra-hepatica podem dividir-se em causas
hepaticas (cirrose, sindrome de Budd-Chiari), pa-
tologia inflamatéria do abdémen (onfalite prévia,
pancreatite aguda, colangite, abcesso hepatico), tu-
mores malignos (carcinoma hepatocelular, tumores
do pancreas), traumatismos ou cirurgias abdomi-
nais prévias (nomeadamente do foro hepato-biliar,
esplenectomia), estados de hipercoagulabilidade, e
sindromes mieloproliferativos. Em 16% dos doentes
a etiologia é multifatorial.

A abordagem da hipertensao portal passou por enor-
mes mudancas desde a época do artigo em revisdo
até aos nossos dias. A maior eficicia da terapéutica
farmacoldgica, o aparecimento da terapéutica endos-
copica, do transjugular intrahepatic portosystemic stent-
-shunt (TIPS), e o advento da transplantacao hepatica
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trouxeram novas perspectivas a estes doentes.* No
entanto a hipertensdo portal secundaria a TPEH ¢é
uma situacdo cuja abordagem tem algumas particu-
laridades. Torna-se impossivel, numa época em que
a abordagem multidisciplinar destes doentes é o gold
standard, referirmo-nos a terapéutica cirdirgica neste
contexto sem a integrar nas restantes opcoes tera-
péuticas.

O sucesso atual da terapéutica farmacoldgica e
sobretudo endoscdpica neste contexto esta bem
documentado, com menos de 2% dos doentes com
complicacoes fatais por hemorragia apds terapéu-
tica endoscopica. A eficicia da terapéutica anticoa-
gulante na TPEH crénica é muito dificil de avaliar
pela auséncia de estudos prospetivos aleatorizados
e pela selecdo favoravel de doentes incluidos nos
artigos publicados. Quanto ao TIPS, nao é eficaz na
TPEH croénica por ser na maior parte das vezes tec-
nicamente impossivel ultrapassar a obstrucao por-
tal, habitualmente longa e com colateralizacao. Pode
no entanto ser Util se se tratar de uma obstrucéo
recente, existindo séries com um numero reduzido
de doentes em que o TIPS foi pontualmente eficaz.
O transplante hepatico ndo é também uma solucao
adequada, umavez que ndo hd na TPEH uma doenca
hepatica que justifique a substituicao do figado.

A terapéutica endoscopica é a modalidade terapéu-
tica de primeira linha. A cirurgia deve ser reservada
para doentes com bom estado geral, sem comorbi-
lidades importantes e que ndo respondem ao trata-
mento endoscopico, e excecionalmente a doentes
sem acesso a terapéutica farmacoldgica ou endos-
copica, que necessitam de uma terapéutica one time.

Os procedimentos cirlrgicos para a hipertensao
portal podem dividir-se em shunts nao seletivos
(shunts porto-cava; espleno-renal proximal; shunts
de interposicdo porto-cava, mesentérico-cava, ou
mesentérico-renal), shunts seletivos (espleno-renal
distal) e operacoes de desvascularizacdo (esplenec-
tomia com desvascularizacao dos 7 cm distais do
esofago e 2/3 proximais do estbmago - operacao de
Sugiura e suas modificacoes). Estudos comparativos
entre shunts ndo seletivos e seletivos ndo mostra-
ram diferencas na sobrevivéncia, mas uma menor

incidéncia de encefalopatia nos ultimos. Os proce-
dimentos de desvascularizacdo tém uma indicacdo
consensual na trombose esplancnica difusa quando
falha a terapéutica endoscoépica, uma vez que o TIPS
ou 0s shunts ndo estdo aqui indicados. Tém no entan-
to uma taxa de re-hemorragia que pode chegar aos
50% em algumas séries. A terapéutica endoscdpica
ou farmacoldgica € mais eficaz apds um procedimen-
to de desvascularizacdo. A evolucdo das terapéuti-
cas cirdrgicas tem-se pautado essencialmente por
uma melhoria da morbilidade e mortalidade, fruto
da abordagem destes doentes em centros especia-
lizados e dedicados.”

Na avaliacao deste caso clinico, ndo temos elemen-
tos que nos permitam apontar uma etiologia evi-
dente, sendo no entanto seguro afirmar que a causa
da trombose portal era extra-hepética. Um estudo
vascular, nomeadamente por angiografia por to-
mografia computorizada (angio-TC), seria manda-
torio. A abordagem terapéutica deste doente nos
dias de hoje consistiria seguramente na terapéuti-
ca farmacoldgica e endoscopica, com uma elevada
probabilidade de controlo da hemorragia a longo
prazo. No caso de faléncia desta abordagem, a te-
rapéutica cirdirgica, num doente com uma gastrec-
tomia de 50% e esplenectomia, e com duas outras
intervencoes, seria seguramente dificil. E de referir
que a operacao de Sugiura sé foi descritaem 1973,
16 anos depois deste artigo, e ainda assim ndo seria
provavelmente exequivel pelo risco de desvascula-
rizacdo completa do estébmago restante. Nao sendo
possivel arealizacdo de um shunt porto-sistémico, a
solucao encontrada pelos autores poderia, mesmo
nos dias de hoje, ser uma possibilidade. Seria inte-
ressante termos conhecimento do seguimento des-
te caso clinico a médio ou longo prazo que o artigo
nao refere.

Em 2015, a abordagem desta situacdo implicaria
referenciacdo a uma unidade especializada, com to-
dos os recursos terapéuticos disponiveis e com ex-
periéncia. Garantir-se-ia uma selecdo adequada da
melhor conduta terapéutica e melhores resultados.
Ainda assim, é de louvar a estratégia cirlrgica adota-
da pelos autores e o excelente resultado obtido em
1957.




4Conclusao

Em 2015 dispomos de recursos técnicos ndo exis-
tentes na época em que este artigo foi escrito, mas
o trabalho desenvolvido pelos nossos colegas foi
excelente, pois o principal objetivo, o tratamento do
doente, foi conseguido, embora fosse interessante
conhecermos o seu follow-up. Em 2015 estamos de
acordo em relacdo aos meios de diagndstico, e que
a terapéutica endoscépica deve ser a primeira esco-
Iha no tratamento destes doentes. A prevencdo das
complicacoes hemorragicas da hipertensao portal
é assegurada pela terapéutica farmacologica. A te-
rapéutica cirlrgica devera ser considerada no insu-
cesso da terapéutica endoscopica e farmacolégica, e
pode incluir shunts porto-sistémicos ou de procedi-
mentos de desvascularizacao.
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B Resumo

enterectomia e entero-enterostomia.

patologia rara e potencialmente fatal.

As duplicacoes intestinais sdo malformacoes congénitas raras que estao descritas em qualquer parte do
tubo digestivo e cujas manifestacdes clinicas se confundem com patologias comuns.

Doente do sexo masculinocom é meses, internado por vomitos e irritabilidade. Desde o 1° més, referéncia
a episdédios de vomitos, obstipacdo alternando com diarreia e distensdo abdominal. Na admissao
evidenciava quadro de abdémen agudo. A radiografia abdominal era compativel com oclusao intestinal.
Na laparotomia encontrou-se duplicacao tubular do ileon terminando em ansa cega, tendo sido efetuada

Num grupo etario em que a célicaabdominal é frequente, é importante ponderar o diagndstico diferencial
com causas mais raras. Neste caso, a atuacdo rapida e multidisciplinar permitiu a resolucdo de uma

PALAVRAS-CHAVE: [leo/anomalias congénitas; Abdomen Agudo; Lactente

KEYWORDS: Abdomen, Acute; lleum/abnormalities; Infant

4Introducao

As duplicacoes intestinais sao malformacoes
congénitas raras que se podem desenvolver em
qualquer parte do tubo digestivo, da boca ao
anus, sendo mais frequentes no intestino delgado.
Estima-se que a sua incidéncia seja 1/4.500." Tém

uma estrutura semelhante ao intestino adjacente,

podem ser tubulares (21%) ou quisticas (79%),?

comunicando ou nao com o IUmen intestinal.
Tém vascularizacdo partilhada com o intestino.
Sdo geralmente Unicas.? A sua etiologia esta
associada a defeitos da embriogénese intestinal. As
duplicacdes intestinais podem causar complicacoes
potencialmente fatais, tais como volvo, invaginacao,

perfuracao intestinal e hemorragia.
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4Caso Clinico

Lactente do sexo masculino, 6 meses de idade, in-
ternado no CUF Descobertas Hospital por vomi-
tos, irritabilidade, prostracdo e recusa alimentar.
Dos antecedentes familiares destaca-se pais nao
consanguineos, mae com hepatopatia de causa nao
esclarecida. Diabetes gestacional, controlada por
dieta, sem outras intercorréncias durante a gravi-
dez. Nao houve referéncia a alteracoes nas ecogra-
fias pré-natais. O parto ocorreu neste hospital as
39 semanas, por cesariana, com um indice de Apgar
8 ao primeiro minuto e 10 ao quinto minuto. Peso
ao nascer - 2,965 kg. Teve alta ao 3° dia de vida.
Fez aleitamento misto até aos 3 meses, iniciando a
diversificacao alimentar aos 4 meses, com boa pro-
gressao ponderal.

Desde o 1° més de vida referéncia a episddios de
vomitos alimentares, com intervalos livres, periodos
de obstipacédo, alternando com fezes diarreicas, com
cheirofétido, sem sangue nem muco. lgualmente no-
tada distensdo abdominal e aerocolia marcadas, mo-
tivando diversas mudancas de leite, inclusive evic-
cdo das proteinas do leite de vaca aos 5 meses, mas
sem melhoria clinica. No dia do internamento ocor-
re agravamento da situacéo clinica, com um vomito
alimentar em jato, choro frequente alternando com
prostracéo e recusa alimentar. O transito intestinal
esteve mantido até 16 horas antes da admissao, com
fezes aparentemente sem alteracdes. Na admissao,
o lactente encontrava-se palido, com periodos de
prostracao alternando com irritabilidade, sem sinais
de desidratacdo. Hemodinamicamente estavel. Do
exame objetivo destacava-se um abdémen muito
distendido e timpanizado, doloroso a palpacao, so-
bretudo nos quadrantes superiores com sensacao
de empastamento, sem reacdo peritoneal aparente,
toque retal e 4nus sem alteracoes.

Os exames complementares de diagndstico efetua-
dos revelaram anemia (hemoglobina=7,9 g/dL) mi-
crocitica e hipocrémica, sem marcadores de infecdo
bacteriana.

Nas radiografias simples do abddémen seriadas foram
encontrados niveis hidroaéreos mantidos (Fig. 1).

FIGURA 1. Radiografia seriada simples do abdomen
demonstrando niveis hidro-aéreos.

FIGURA 2. Peca cirtirgica demonstrando duplicacéo ileal
tubular.

A ecografia abdominal evidenciou ansas distendidas
com conteudo liquido e hipo-peristalticas, assim
como laminas liquidas intra-peritoneais no flanco,
fossa iliaca direitos e hipogastro. Foi feito clister
opaco de forma a excluir malrotacdo, que foi
inconclusivo.

Foi realizada laparotomia pelo quadro de abddmen
agudo, tendo-se encontrado uma duplicacao tubular
do ileon, terminando em ansa cega. Efetuada
enterectomia (25 cm) e entero-enterostomia.

A anatomia patoldgica descreveu a peca cirlirgica
como segmento de ileon duplicado em comunicacao
com lumen do orgao, e parede ileal com varias
Ulceras de fundo hemorragico (Fig. 2).

No pds-operatorio imediato e até a data a crianca
nao teve complicacdes e encontra-se atualmente
a ser seguida em consulta de Pediatria, com um
desenvolvimento psicomotor, estatural e ponderal
adequado aidade.
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4Discussao

As duplicacdes intestinais sdo defeitos congénitos
raros e a maioria dos relatos descritos na literatura
sdo casos clinicos isolados ou pequenas séries de
Casos.?

Apresentamos o caso de um lactente de 6 meses,
com clinica de aerocolia persistente, que recorreu
multiplas vezes a consulta, tendo sido alvo de varias
intervencoes terapéuticas habituais nas cdlicas do
lactente, com alguma eficacia, mas sem ter havido
resolucdo do quadro clinico na idade esperada. Neste
grupo etario, o recurso ao servico de urgéncia por
colicas e aerocolia é frequente, logo o diagndstico
desta patologia poderé ser atrasado - por vezes até a
idade adulta - se ndo surgir um quadro de abdomen
agudo. O diagndstico diferencial de aerocolia e
dor abdominal é muito extenso e, esgotadas as
terapéuticas habituais e apds os 3 meses de idade, ndo
devemser esquecidas as causas mais raras. Quando os
doentes se apresentam com abdémen agudo - como
foi o caso deste lactente - a investigacao deve incluir a
invaginacao intestinal - que permanece como a causa
mais comum nesta idade - e também as malformacoes
estruturais, nomeadamente a duplicacao intestinal.

A localizacdo e forma de apresentacdo das duplica-
coes intestinais sdo muito varidveis, dependendo do
segmento do tubo digestivo envolvido e constituem,
muitas vezes, uma emergéncia cirdrgica.

Amaioriadas duplicacoes intestinais surge em idades
precoces e, apesar de algumas serem assintomaticas,
a grande maioria ird apresentar complicacoes, como
oclusdo intestinal, inflamacdo ou hemorragia. A
hemorragia ocorre em 29-35% dos casos e associa-se
auma mucosa gastrica heterotrépica.?

E interessante verificar que, radiologicamente
existe um quadro clinico e radiolégico de oclusao
intestinal, sem no entanto haver verdadeira oclusdo
- devido a acumulacdo de gases em ansa cega. A
anemia encontrada na crianca foi interpretada como
de etiologia multifatorial: idade, regime lacteo e
relacionada com perdas microscépicas de sangue
associadas as Ulceras existentes e ao tipo de mucosa.

4Conclusao

Num grupo etario em que a colica abdominal é um
motivo frequente de consulta médica, € importante
equacionar o diagnostico diferencial com causas
mais raras. Neste caso, a intervencao rapida e
multidisciplinar permitiu uma intervencdo eficaz
numa patologia rara e potencialmente fatal.
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B Resumo

doentes.

A sindrome de Klippel-Trénaunay é uma entidade nosoldgica rara e é caracterizada por uma classica tria-
de de veias varicosas ou malformacoes venosas, malformacoes capilares com possibilidade de envolvi-
mento de estruturas neurovasculares e hipertrofia de tecidos moles ou dsseos nos membros afetados.
Na sua abordagem anestésica estdo referenciadas a possibilidade da existéncia de uma via aérea dificil
e hemorragia macica no intra-operatério. Um atempado estudo pré-operatério e preparacao para lidar
com possiveis complicacdes intra-operatdérias pode resultar numa abordagem anestésica segura nestes

PALAVRAS-CHAVE: Anestesia; Sindrome Klippel-Trénaunay

KEYWORDS: Anesthesia; Klippel-Trenaunay Syndrome

4Introducao

A sindrome de Klippel-Trénaunay (SKT) foi origi-
nalmente descrita em 1900, por Maurice Klippel
e Paul Trénaunay, e corresponde a uma malforma-
cao vascular congénita rara, com uma incidéncia
de 1 em cada 27.500 pessoas.’® A sua etiologia é
desconhecida e a sua ocorréncia é esporadica, ndo
existindo suscetibilidade de género, raca, etnia, ou
geografia.* Esta sindrome é caracterizada por uma
classica triade e o seu diagnodstico é baseado na
presenca de, pelo menos, duas das trés seguintes

caracteristicas*®: Veias varicosas ou malformacoes
venosas, malformacdes capilares com possibilida-
de de envolvimento de estruturas neurovasculares
e hipertrofia de tecidos moles ou 6sseos nos mem-
bros afetados.” Geralmente, as malformacdes vas-
culares atingem um s6 membro, mas esta descrito
o envolvimento de multiplos membros e outros
orgdos.? A abordagem anestésica da SKT resume-
-se a experiéncia em numero limitado de doentes
e estdo descritas a possibilidade de uma via aérea
dificil e perda hemorragica importante no intra-
-operatorio.t
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O seu tratamento é conservador com controlo da
sintomatologia e um acompanhamento médico pro-
longado.?* Uma preparacdo adequada para lidar
com possiveis complicacbes pode resultar numa
abordagem anestésica segura.®

4Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 46 anos, proposta para
realizacdo de uma histerectomia abdominal total
por leiomioma uterino. Como antecedentes pato-
|6gicos de relevo apresentava sindrome de Klippel-
-Trénaunay, diabetes mellitus tipo 2, obesidade e
sindrome depressiva. A sua medicacdo habitual
consistia em pantoprazol 20 mg id per os (po), ven-
lafaxina 75 mg id po, lorazepam 2,5 mg 2 id po, bi-
soprolol 5 mg id po, metformina 1000 mg id po e
bioflavonoides 500 2 id po.

Na visita pré-operatoria apresentava-se cons-
ciente, orientada e colaborante. Auscultacdo car-
diopulmonar sem alteracoes, tensdo arterial (TA)
de 132/63 mmHg, frequéncia cardiaca (FC) de
74 batimentos por minuto (bpm) e saturacao pe-
riférica de oxigénio de 99% (FiO, 21%), 96 kg de
peso, 162 cm de altura (indice de massa corporal
de 36,6 kg/m?). Capacidade funcional superior
a 4 MET's, com os seguintes estigmas de via aé-
rea dificil: Mallampati |11, pescoco curto e grosso,
comuma distancia tiromentoniana inferiora 6 cm.
Apresentava, ainda, o membro inferior e labio
vaginal direitos com linfedema, veias varicosas e
manchas de “vinho do Porto”. Sem mais alteracoes
ao exame objetivo. Nao existiam alteracoes rele-
vantes no estudo analitico pré-operatdrio, apre-
sentando um eletrocardiograma (ECG) em ritmo
sinusal, normocérdico.

Pelo exposto, de acordo com a classificacdo do es-
tado fisico da American Society of Anesthesiologists
(ASA), foi classificada como ASA 111,

No intra-operatorio, a doente foi monitorizada de
acordo com os critérios standard da ASA. O mate-
rial de apoio a via aérea dificil estava presente e
disponivel, de imediato, nasalado bloco operatério

e foi confirmada a disponibilidade de 2 unidades ti-
padas de globulos vermelhos. Foram colocados 3
acessos venosos periféricos (um 20G e dois 18G) e
procedeu-se a cateterizacdo vesical com uma algéa-
lia numero 18. Foi realizada antibioterapia profila-
tica 30 minutos antes da incisdo, com 2000 mg de
cefazolina intravenosa (IV). Como pré-medicacao
foi administrado midazolam 1 mg IV. A doente foi
submetida a uma anestesia geral balanceada. Apds
a pré-oxigenacao, procedeu-se a inducao anesté-
sica com 150 mg de propofol e 0,2 mg de fentanil
IV, seguido de intubacao orotraqueal com um tubo
n° 7. Apresentava uma laringoscopia grau Il, de
acordo com a classificacao de Cormack-Lehane,
permanecendo em ventilacao controlada volume-
tricamente. Foram administrados 60 mg de rocu-
ronio 1V para relaxamento neuromuscular apdés a
intubacdo, que decorreu sem intercorréncias, a
primeira tentativa, sem necessidade de meios au-
xiliares. A anestesia foi mantida com sevoflurano,
oxigénio e ar. Foram, ainda, administrados os se-
guintes farmacos: dexametasona 4 mg e droperi-
dol 0,625 mg 1V, logo apds ainducédo e, cerca de 30
minutos antes do final da cirurgia, 30 mg de cetoro-
lac, 8 mg de ondasetron, 1000 mg de paracetamol
e 200 mg de tramadol IV e, ainda, 1 mg de atropina
e 2,5 mg de neostigmina IV para reversao do blo-
queio neuromuscular. A cirurgia decorreu durante
1h 40 min, sem intercorréncias. A doente apresen-
tou pressoes arteriais médias entre 50-65 mmHg,
FC entre 60-80 bpm, saturacéo periférica de 96-
100% (FiO, entre 35-40%), com uma glicemia ca-
pilar no final da cirurgia de 135 mg/dL. As perdas
hematicas foram quantificaveis em 150 mL, com
uma diurese horaria de 50 mL. Foi extubada na
sala operatdria, sem intercorréncias, com ventila-

cao eficaz.

O poés-operatorio imediato realizou-se na unidade
de cuidados pods-anestésicos durante seis horas,

com estabilidade hemodinamica.

Alta hospitalar ao terceiro dia poés-operatoério, sem

intercorréncias.




4Discussao

A sindrome de Klippel-Trénaunay (SKT) caracteri-
za-se por uma triade cléssica de hemangiomas, mal-
formacoes venosas e hipertrofia de tecidos moles
ou 6sseos. Outras caracteristicas da SKT poderado
incluir escoliose, hipersudorese e coagulopatia.®* Em-
bora a etiologia permaneca desconhecida, pensa-se
que resulte de uma anomalia congénita esporadica
da mesoderme in utero.** A sua gravidade ¢ alta-
mente varidvel, e o agravamento da sintomatologia
pode ocorrer em qualquer idade, ndo tendo relacéo
com qualquer outra caracteristica. As malforma-
¢oes cutaneas vasculares sdo geralmente visiveis ao
nascimento e ndo é infrequente que rapidamente
aumentem em poucos anos.® Geralmente apresen-
tam-se como “manchas de vinho do Porto” e a maio-
ria dos doentes tera hipertrofia limitada ao membro
inferior. Até 20% dos doentes terdo envolvimento
de todo o membro mas, também, poderd haver en-
volvimento de ambos os membros inferiores, mem-
bros superiores, abddmen, regido cervical, cranio,
genitdlia (particularmente o atingimento de labios e
escroto quando as anomalias venosas se estendem
para a pélvis), bexiga, intestino ou outras estruturas
pélvicas.t As alteracées linfaticas estdo presentes
em 70% dos doentes e resultam em linfedema e sus-
cetibilidade a celulite. As alteracdes venosas consis-
tem em agenesia, hipoplasia, atresia, incompeténcia
valvular e oclusdo do sistema venoso profundo se-
cundério afibrose. As veias femoral e poplitea sdo as
mais envolvidas, embora em, pelo menos, um terco
dos doentes as anomalias venosas estendem-se ao
longo de todo o membro inferior, podendo afetar,
inclusive, a veia cava.® O envolvimento da face (hi-
pertrofia assimétrica, macrocefalia ou microcefalia)
também podera estar presente. Um terco dos doen-
tes apresenta hemangiomas pulmonares, no sistema
gastrointestinal ou urinario. Raramente, lesées ocu-
lares e hemangiomas do tronco cerebral, cerebelo e
medula podem originar hemorragia e compressao
de estruturas neurologicas.*”

A SKT trata-se de uma malformacao vascular de bai-
x0 fluxo e ndo uma malformacdo arteriovenosa (con-

dicdo de alto fluxo). Esta ultima é denominada de
sindrome de Klippel-Trénaunay-Weber.? Existe algu-
ma controvérsia no sentido de perceber se se trata
de uma entidade nosoldgica distinta ou diferentes
manifestacoes da mesma sindrome, nao obstante o
facto de que os casos associados a malformacoes ar-
teriovenosas estao associados a maior morbilidade
pela possibilidade de desenvolvimento de uma insu-
ficiéncia cardiaca congestiva de alto débito.*”

Sao considerados diagndsticos diferenciais da SKT, a
sindrome Parkes-Weber, filariase linfatica, sindrome
de Beckwith-Wiedemann, sindrome de Proteus, sin-
drome de Russell-Silver, sindrome de Maffuci, sin-
drome de CHILD (hemidisplasia congénita com eri-
trodermia ictiosiforme e anomalias dos membros),
neurofibromatose tipo 1 e sindrome triploide.?

Os doentes com SKT tém vérias comorbilidades as-
sociadas: celulite recorrente, trombose venosa pro-
funda (TVP) e tromboembolismo pulmonar (TEP).!
Estas duas Ultimas comorbilidades ocorremem 22%
dos doentes e arecorrénciado embolismo pulmonar
pode conduzir ao desenvolvimento de hipertensdo
pulmonar ou faléncia do ventriculo direito.*

Foram ainda associados a SKT a coagulacao intra-
vascular disseminada (CID) e a sindrome de Kasaba-
ch-Merritt (coagulopatia consumptiva e trombocito-
penia), que podem surgir em até 25% dos doentes
com hemangiomas cavernosos de rapido crescimen-
to cujo tratamento envolve transfusao de glébulos
vermelhos, plaquetas, plasma fresco congelado e
terapéutica com prednisolona 2 mg/kg/dia (para ra-
pida regressao de hemangioma) ou radioterapia.’*’

Estas comorbilidades constituem implicacdes peri-
-operatorias para o anestesiologista, na medida em
que estes doentes podem ter multiplas transfusoes
prévias por hemorragias recorrentes e anemiacroni-
ca, terem sido submetidos a terapéutica antibidtica
prolongada, apresentarem uma coagulopatia farma-
coldgica ou consumptiva ou, ainda, consequéncias
cardiopulmonares por fenédmenos embdlicos ante-
riores.! Acresce ainda, a antecipacdo de uma intu-
bacdo dificil dadas as anomalias faciais, angiomas e
hipertrofia de tecidos moles na via aérea superior e
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dever-se-4 considerar a possibilidade de hemorragia
intra-operatoria macica. O anestesiologista deve,
por isso, garantir acessos intravenosos suficientes,
reserva adequada de hemoderivados e monitoriza-
cdo intra-operatoria apropriada.’

Se se planear a monitorizacao da pressao venosa
central, o apoio ecografico poderd ajudar na exclu-
sao de malformacoes vasculares nas veias jugular
ou subclavia. A cateterizacdo femoral deverd ser
evitada dada a maior incidéncia de tromboflebite
nos membros inferiores. A presenca de hemangio-
mas cerebrais dever-nos-a alertar para a neces-
sidade de controlo de crises hipertensivas, parti-
cularmente nos momentos da laringoscopia e da
intubacao, sob risco de hemorragia intracerebral.
Dever-se-4 evitar a ketamina na inducdo anesté-
sica. A intubacao acordado por broncofibroscopia
poderd estar indicada na presenca de uma provavel
via aérea dificil.*”

O risco de tromboflebite, TVP ou TEP é elevado,
pelo que o uso de heparina de baixo peso molecular
esta recomendado em todos os doentes.*

Exames imagioldgicos como radiografia, ecografia,
tomografiacomputorizada e angiografia poderao ser
Uteis em determinar a extensao das malformacoes.*

Por ultimo, a abordagem do neuroeixo foi conside-
rada, inicialmente, contraindicada dada a possibili-
dade de existirem malformacdes neurovasculares.
No entanto, o neuroeixo ja foi abordado de forma
segura apos a exclusdo imagioldgica (tomografia
computorizada ou ressonancia magnética) de mal-
formacoes vasculares na medula espinhal e estru-
turas envolventes e na auséncia de les6es cutaneas
no local da picada.” Porém, outros autores defendem
que a anestesia loco-regional devera continuar a ser
contraindicada no SKT, pois a coagulopatia nao é
infrequente nestes doentes e, mesmo na auséncia
comprovada de hemangiomas envolvendo a medula,
adilatacdo venosa causada pela agenesia do sistema
venoso profundo acarreta o risco de formacdo de
hematoma epidural .

O tratamento preferido para a abordagem das mal-
formacoes é o tratamento conservador. As meias

compressivas diminuem o linfedema e reduzem a
insuficiéncia venosa. A terapéutica a laser revelou
ser um Util adjuvante a reduzir ou eliminar os he-
mangiomas. No entanto, apesar de estar descrito
que os sintomas persistem ou agravam em até 90%
dos doentes tratados cirurgicamente, a cirurgia po-
derd ser necessdria para remover o tecido em ex-
cesso, veias varicosas ou tecido hemangiomatoso
ou, ainda, para correcao da assimetria de membros,
hemangiomas de 6rgaos internos, episddios hemor-
ragicos recorrentes ou compressao de estruturas.
Quando o membro atinge proporcdes gigantes ou
se encontra sob infecdes recorrentes, a amputacao
podera ser necessaria.’®* Sempre que a intervencdo
cirurgica for necessaria, dever-se-a optar por técni-
cas minimamente invasivas.’

4Conclusao

Em suma, a avaliacdo pré-operatédria dos doentes
com SKT tem como objetivo determinar a extensao
da doenca, revelando-se fundamental no planea-
mento anestésico, de forma a contribuir para a re-
ducado da morbi-mortalidade peri-operatéria nestes
doentes.* Embora ndo ocorram complicacées na
maioria dos casos, alguns podem ser desafiantes no
que respeita a comorbilidades, abordagem da via aé-
rea e potencial risco de hemorragia macica. Apesar
das técnicas do neuroeixo serem seguras, dever-se-
-4 realizar um estudo imagioldgico prévio de forma a
evitar um trauma inadvertido as malformacodes neu-
rovasculares que possam estar presentes.?
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B Resumo

A alergia as proteinas do leite de vaca apresenta uma prevaléncia, gravidade e persisténcia crescentes. A
dieta de eviccdo é dificil de cumprir e as reacdes adversas potencialmente graves associadas a ingestao
acidental do alimento sao frequentes. Discute-se o caso clinico de uma crianca de seis anos com histoéria
pessoal de alergia as proteinas do leite de vaca desde os trés meses de vida, com vérios episddios de ana-
filaxia por ingestao acidental de leite de vaca. Aos quatro anos foi submetida, com sucesso, a protocolo
de inducao de tolerancia ao leite de vaca, permitindo-lhe atualmente uma dieta livre. Esta estratégia tera-
péutica mostra-se revolucionéria por permitir modificar a historia natural da alergia as proteinas do leite
devaca grave e persistente, com impacto muito positivo na qualidade de vida dos doentes e da sua familia.
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4Introducao

Nas ultimas décadas, a alergia alimentar tem assu-
mido uma prevaléncia e gravidade crescentes,! es-
timando-se que atinja atualmente mais de 5% das
criancas em idade pré-escolar.? A apresentacdo cli-
nica é variavel, desde manifestacées mucocutaneas,
respiratorias, gastrointestinais até a anafilaxia, uma
reacao potencialmente fatal que pode ocorrer mes-
mo com a ingestao de doses minimas do alergénio,

frequentemente na forma oculta.*

Aalergiaas proteinas do leite de vaca (APLV) é aaler-
gia alimentar mais frequente em idade pediatrica,?
afetando menos de 1% das criancas nos primeiros
dois anos de vida.® Apesar da maioria das criancas
resolver espontaneamente a APLV, dados recentes
mostram que os quadros clinicos tendem a ser mais
persistentes, com taxas de resolucao de apenas 19,
42, 64 e 79%, em criancas com idades de 4, 8, 12 e
16 anos, respetivamente.*

A abordagem classica da alergia alimentar passa
pela eviccao rigorosa do alimento e tratamento
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sintomético dos episddios acidentais. Os casos de
APLV persistente e grave apresentam um prognos-
tico menos favoravel pela elevada probabilidade da
ocorréncia de reacdes adversas por exposicao ao
alergénio, nomeadamente oculto.”

A inducdo de tolerancia oral (ITO) surgiu recente-
mente como alternativa terapéutica inovadora na
abordagemda APLV IgE-mediada persistente e grave,
independentemente do grau de sensibilizacdo,* tendo
sido 0 N0sso grupo pioneiro na sua aplicacao em Por-
tugal, com sucesso, desde ha mais de uma década.>”

4Caso Clinico

Crianca do sexo feminino, de 6 anos de idade, com
antecedentes familiares de doenca alérgica (pai e
avoé paterna) e pessoais de eczema atdpico e asma.
Fez aleitamento materno exclusivo até aos 4 me-
ses, altura em que introduziu formula lactea adap-
tada (FA). Ao quinto dia de alimentacdo com FA,
meia hora apds a primeira ingestao de papa lactea,
ocorreu episédio de urticaria peribucal e vomito
alimentar, com resolucdo espontanea em 15 mi-
nutos. Durante a segunda ingestao de papa lactea,
aparecimento, em menos de 5 minutos, de urtica-
ria generalizada, angioedema das extremidades
e vomitos alimentares. Foi contactado o pediatra
assistente que deu indicacdo para terapéutica com
anti-histaminico e corticoide oral, com resolucéo
espontanea em menos de 2 horas.

Em consulta de Pediatria, por suspeita de APLV, é
pedido doseamento sérico de IgE especifica para
leite de vaca (LV) que se revelou positivo (1,2 KU/L),
ficando com indicacao para eviccao de PLV, sendo
substituida a FA por uma féormula extensamente
hidrolisada (FEH).

Entre 0os 4 meses e os 2 anos de idade houve refe-
réncia a varios episodios de urticaria de contacto
por exposicao a lacticinios.

Aos 2 anos iniciou frequéncia de infantério e, 3 me-
ses depois, teve episddio de anafilaxia (sintomas de
rinite, dificuldade respiratéria e vomitos alimenta-

res) 2 minutos apos ingestdo acidental de pudim fei-
to com LV, que resolveu 2 horas apds administracao
de broncodilatador inalado.

Nessa sequéncia, é enviada a consulta de Imunoaler-
gologia deste hospital, no ambito da qual sdo efetua-
dos testes cutaneos por picada com extratos comer-
ciais (laboratérios Bial-Aristegui, Portugal) positivos
para LV (5 mm de papula média), caseina (8 mm),
a-lactoalbumina (2 mm) e B-lactoglobulina (13 mm),
assim como avaliacdo analitica sérica que revelou
IgE total 487 Ul/mL e IgE especificas (ImmunoCAP®,
Phadia, Uppsala, Suécia) positivas para LV (>100
KU/1), caseina (>100 KU/I), a-lactoalbumina (38,0
KU/I) e B-lactoglobulina (2,1 KU/I). Confirmado o
diagndstico clinico de APLV, sem indicacdo no mo-
mento para realizacao de prova de provocacao oral,
foi indicada a manutencdo de eviccdo rigorosa de
PLV e prescrita terapéutica de SOS para episodios
de reacdo alérgica acidental, incluindo anti-histami-
nico nao sedativo e corticoide oral, broncodilatador
topicoinalado de curta acéo e, em caso de anafilaxia,
dispositivo para autoadministracdo de adrenalinana
dose de 0,15 mg. Pelos antecedentes de asma e ec-
zema atopico foi medicada com fluticasona inalada
125ug duas vezes por dia, emoliente corporal diario
e corticoide tépico em SOS.

Aos dois anos e 8 meses, 10 minutos apds ingestao
acidental de pequena quantidade de LV, contida em
concentrado de sumo de laranja, desenvolveu novo
episoédio de anafilaxia (sintomas de rinite e dificulda-
de respiratoria, vomitos alimentares e angioedema
palpebral), que resolveu 3 minutos apds administra-
cdo de adrenalina intramuscular, anti-histaminico
nao sedativo e corticoide oral.

Aos quatro anos e 6 meses repetiu andlises de
que destacamos, IgE especifica para LV 75,1 KU/I,
caseina 83,6 KU/I, a-lactoalbumina 12,5 KU/l e
p-lactoglobulina 14,5 KU/I. Foram também repe-
tidos testes cutaneos por picada com extratos co-
merciais, mantendo-se positivos para LV (9,5 mm),
caseina (11 mm), o-lactoalbumina (12,5 mm) e
B-lactoglobulina (14,5 mm).

Perante este quadro clinico de episédios recorrentes
de anafilaxia por ingestdo inadvertida de PLV, com




mantida e significativa sensibilizacdo na avaliacdo in
vivo e in vitro, apds explicacao detalhada dos riscos e
das vantagens do procedimento, incluindo a crianca,
fol proposto a familia iniciar protocolo de inducao de
tolerancia oral especifica as PLV, o qual foi aceite.

Durante o protocolo (detalhado na Tabela 1), garan-
tindo-se o acesso permanente a equipa de salde,
verificaram-se reacoes alérgicas ligeiras (mucocuta-
neas e/ou respiratorias e/ou gastrointestinais), tan-
to no domicilio como em meio hospitalar, todas elas
com resolucao apoés terapéutica oral/inalatéria, jus-
tificando ajustes de doses e do niimero de sessoes.
Cumpriu um total de 8 sessoes, em regime de hospi-
tal de dia, num periodo de cerca de 7 meses.

No final do protocolo foi dada indicacdo para ser
mantida a ingestao diaria da dose de manutencao de
200 mL por dia e dieta com introducao progressiva
de alimentos lacteos. Recomendou-se eviccdo da
pratica de exercicio fisico intenso 2 a 3 horas apés
ingestdo de PLV e o contacto a equipa médica em
caso de intercorréncia infeciosa ou agudizacdo da
doenca alérgica.

Aos seis anos e 10 meses, j& a frequentar a escolari-
dade, encontra-se a tolerar uma dieta livre para lac-
ticinios, com grande satisfacdo da crianca e dos seus
conviventes. Tem programado acompanhamento re-
gular na consulta de Imunoalergologia.

4Discussao

As reacoes adversas a alimentos, podem ser de cau-
sa alérgica, mediadas por mecanismos imunoldgicos
(alergia alimentar IgkE ou ndo IgE-mediada), ou de-
vidas a outras formas de hipersensibilidade/intole-
rancia. As formas IgE-mediadas constituem mais de
metade dos casos de APLV,® apresentando-se habi-
tualmente por sintomatologia imediata, pouco tem-
po apos a ingestdo.!

Dos doentes com APLV, até 50% desenvolvem aler-
gias a outros alimentos,”® até 40% apresentam
asma, 20% eczema atépico e até 30% rinoconjuntivi-
te.” No presente caso clinico, a doente tinha histéria
de eczema atdpico e asma.

A abordagem terapéutica classica, nomeadamente
a dieta de eviccdo e o tratamento de episddios aci-
dentais, tem-se revelado insuficiente e associada a
um elevado risco de reacdo alérgica potencialmente
grave por ingestdo inadvertida de LV, um alergénio
alimentar altamente disseminado nos alimentos
processados.

Num cenario de fatores nao controlaveis e poten-
ciadores da ocorréncia de reacdes adversas, com
elevados indices de gravidade, como documentado
neste caso clinico, tendéncia para duracdo mais pro-
longada, e o forte impacto na qualidade de vida dos
doentes e suas familias, surgiu a ITO especialmente
para o leite de vaca.

Na atualidade, as metodologias de ITO na alergia
alimentar sao ainda muito variaveis, nomeadamente
no que respeita a duracdo da fase de inducao ou de
iniciacao. Nos protocolos convencionais a fase de in-
ducao pode durar até varios meses, com aumentos de
dose diarios ou a intervalos de poucas semanas. Nos
protocolos ultra-rush, os aumentos de dose fazem-se
acada 20 minutos até poucas horas. Existem ainda os
protocolos mistos que se iniciam com uma fase rush,
seguida de uma abordagem convencional mais lenta.

Tal como acontece com outras formas de imunote-
rapia, podem ocorrer reacdes adversas locais ou
sistémicas, de ligeiras a muito graves, sendo estas
possiveis em qualquer fase do tratamento, mas sen-
do muito mais frequentes na fase inicial da inducédo.?

Perante as vérias limitacoes dos protocolos exis-
tentes, de entre as quais se destaca a duracdo
prolongada dos protocolos convencionais'® e o
elevado nimero de reacdes adversas dos proto-
colos rush,'® o Centro de Alergia® desenvolveu um
protocolo misto, sublingual e oral, utilizando como
extrato alergénico LV puro em natureza. As doses
iniciais sublinguais (contacto com a mucosa oral
durante 2 a 3 minutos, eliminando posteriormente
o alergénio), sdo seguidas da ingestao oral de do-
ses progressivamente crescentes de LV, atingindo
a dose alvo de 200 mL/dia, num intervalo médio de
20 semanas, sendo esta uma dose consensualmen-
te aceite como critério de sucesso da intervencao.
Este protocolo tem revelado excelente eficacia e
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TABELA 1. Protocolo de inducéo de tolerdncia oral especifica as proteinas do leite de vaca.

Protocolo de inducdo de tolerancia a proteina do leite de vaca

1% sessao 2% 5es530 37 sessao 4% sessao 5% sessao 67 565530 7% sessao 87 sessao
(17/06/2013) | (15/07/2013) | (12/08/2013) | (09/09/2013) | (07/10/2013) | (11/11/2013) | (02/12/2013) | (06/01/2014)
Intervalo entre doses Intervalo entre doses
20 a 30 minutos 30 a 60 minutos
1 sotaSL 0,5mL PO 1mLPO 5mL PO 10 mL PO 20mL PO 50mL PO 100 mL PO
& (no domicilio) | (nodomicilio) | (nodomicilio) | (nodomicilio) | (nodomicilio) | (nodomicilio) | (no domicilio)
2 gotas SL 0,5mL PO 1mLPO 5mL PO 10 mL PO 20mL PO 50mL PO 100 mL PO
3 gotas SL 1mLPO 2mL PO 10mL PO 10mL PO 25mL PO 100 mLPO | 100 mL PO
4 gotas SL 2mL PO 5mL PO 20mL PO 50 mL PO
0,1 mL PO 5mL PQOP 5mL PO
0,2 mL PO
0,5mL PO
0,5mL PO?

Dose de Dose de Dose de Dose de Dose de Dose de Dose de Dose de
manutencdo® | manutencido! | manutencdo! | manutencdo! | manutencdo! | manutencido® | manutencdo® | manutencio!
0,5 mL 2xd 1 mL 2xd 5mL 2xde 7.5mL 2xd (7d) 20 mL 2xd 50 mL 2xd 100 mL 2xd 200 mL 1xd

10 mL 2xd? ... Dieta livre

PO: Administracao via oral; SL: Sublingual; d: Dia
T As doses de manutencao foram cumpridas no domicilio

anti-histaminico oral (cetirizina 5 mL)

(cetirizina 5 mL e betametasona 5 mL)

2 vezes por dia

210 minutos depois: Papulas eritematosas no tronco, membro superior esquerdo e regido peri-umbilical que resolveram com
15 minutos depois: Dor abdominal, tosse, eritema da face e vomito que resolveram com anti-histaminico e corticoide orais

¢2 dias apos ter iniciado a dose de 5 mL 2 vezes por dia, 30 minutos apds a 2° toma, iniciou quadro de dispneia que evoluiu
progressivamente para urticaria que resolveram com broncodilatador inalado de curta acdo e anti-histaminico oral. Reduziu dose
de manutencéo para 2,5 mL 1 vez por dia durante um dia, em seguida passou a 2,5 mL 2 vezes por dia durante 7 dias e depois
aumentou diariamente 0,5 mL por dose até perfazer a dose de 5 mL 2 vezes por dia

dIngeriu 7,5 mL 2 vezes por dia durante 7 dias e depois, aumentou progressivamente 0,5 mL por dia até perfazer a dose de 10 mL

seguranca, mesmo em quadros com clinica de anafi-
laxia grave, independentemente dos niveis das Igks
especificas paraas PLV.

Sao conhecidos varios fatores associados a risco au-
mentado de reacao alérgica para doses de alergénio
alimentar previamente toleradas, nomeadamente o
exercicio fisico intenso, o jejum, infecoes ou estados
febris, o periodo menstrual e a doenca alérgica mal
controlada.’ Deste modo, doentes com histéria de
anafilaxia, como no caso apresentado, devem con-
tinuar a ser portadores do dispositivo para autoad-
ministracao de adrenalina, mesmo apos conclusao
do protocolo e deverd ser garantido o controlo das

doencas alérgicas coexistentes durante e apds a sua
conclusao.®

Nos Ultimos anos, tém-se multiplicado as publica-
coes sobre esta abordagem nas suas diferentes mo-
dalidades, existindo ja estudos controlados que con-
firmam as elevadas taxas de sucesso, bem como a
persisténcia do efeito apds varios anos de tratamen-
to, geralmente dependente da exposicdo mantida ao
alergénio alimentar.’

Em conclusao, esta estratégia terapéutica constitui
aUnica possibilidade de interferir na histéria natural
da doenca alérgica, conferindo protecdo relativa-
mente a ingestao inadvertida de LV, especialmente
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naformade alergénio oculto, o que permite uma me-
Ihoria significativa da qualidade de vida, reduzindo o
tremendo impacto desta patologia nos doentes e na
familiaimplicada. Realcamos, no entanto, que devera
ser criteriosamente utilizada, sempre com a supervi-
sdo de especialistas experientes, em centros com a
necessaria diferenciacao, garantindo a segurancae a
eficacia daintervencao.
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B Resumo

da aplasia dos bulbos olfativos.

A aplasia/hipoplasia dos bulbos olfativos é um diagndstico clinico e imagioldgico. Pode corresponder a
uma alteracdo congénita isolada ou estar associado a sindromes malformativos. Quando associada a hi-
pogonadismo hipogonadotréfico constitui a sindrome de Kallmann.

Descrevem-se os casos de dois adolescentes com diagndéstico clinico de andsmia e imagioldgico de apla-
sia dos bulbos olfativos, associados a espectros fenotipicos diferentes: Um com achados clinicos e ana-
liticos que confirmam diagnostico de sindrome de Kallmann; o segundo com andsmia sem alteracées no
exame objetivo ou exames complementares de diagnostico.

Destaca-se a importancia da exclusdo de hipogonadismo hipogonadotréfico aguando da presenca de
andsmia, no diagndstico diferencial de sindrome de Kallmann com outras sindromes do espectro clinico

PALAVRAS-CHAVE: Adolescente; Bulbos Olfativos; Sindrome de Kallmann

KEYWORDS: Adolescent; Kallmann Syndrome; Olfactory Bulb

4Introducao

A aplasia/hipoplasia dos bulbos olfativos € uma cau-
sade andsmia/hipdsmia congénita, sendo o seu diag-
noéstico clinico e imagiolégico. Pode corresponder a
uma alteracao congénita isolada ou estar associado
a sindromes malformativos.

A sindrome de Kallmann (SK) é uma causa rara de
atraso pubertario, que se caracteriza pela alteracao

dodesenvolvimento olfativo e sexual, corresponden-
do a associacdo de hipogonadismo hipogonadotréfi-
co (HH) com diminuicdo completa ou incompleta da
percecdo aos cheiros, anésmia ou hipdsmia, respe-
tivamente.* E causado por um defeito na migracao
dos neurdénios que produzem a hormona libertadora
de gonadotrofinas (GnRH) e dos neurdnios que for-
mam os bulbos olfativos, cuja origem embrionaria é

comum. 246
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FIGURA 1. Aplasia dos olfativos (por RM).

Tem uma prevaléncia estimada de 1:10.000-
1:80.000 no sexo masculino e 1:50.000 no sexo
feminino. Na maioria dos casos é esporadico, com
mutacoes de novo. No entanto, pode assumir trans-
missao genética de carater autossémico dominan-
te, autossomico recessivo ou ligado ao X.>* Carac-
teriza-se, assim, por heterogeneidade genética e
fenotipica, sendo que o seu diagndstico baseia-se
na associacao dos achados clinicos com a avaliacao
analitica.

Clinicamente é caracterizado por atraso pubertario
associado a andsmia ou hi pésmia. Esta alteracdo do
olfato pode ser aferida pela histéria clinica, por ol-
fatometria ou pelo reconhecimento de odores par-
ticulares.

Das hormonas hipofisarias, esta sindrome afeta ape-
nas a secrecao de gonadotrofinas. O diagndstico la-
boratorial baseia-se nos niveis de esteroides sexuais
(estradiol e testosterona) baixos para a idade, asso-
ciados a niveis normais ou diminuidos de gonadotro-
finas.t?# O estudo imagioldgico da regido hipotala-
mo-hipofisaria é indispensavel para exclusdo de uma
causa secundaria de HH.37 Na ressonancia magné-
tica (RM) cranio-encefalica, pode apresentar aplasia
ou hipoplasia dos bulbos e/ou tratos olfativos.'378

No sexo feminino, a ecografia pélvica é um método
nao invasivo que permite avaliar as caracteristicas
e dimensdes dos genitais internos, que tipicamente
tém configuracoes e dimensodes pré-puberes.' O es-
tudo molecular é Util, apresentando, contudo, uma
sensibilidade de apenas cerca 30%.1487

O tratamento do HH tem como objetivo principal
induzir o processo de maturacdo sexual, através da
administracao de esteroides sexuais.»® No que res-
peita a anésmia e hipdsmia, até ao momento, nao
existem farmacos ou procedimentos cirlrgicos que
possam restaurar esta alteracao.t*

Descrevem-se 0s casos de dois adolescentes com
diagndstico clinico de andsmia e imagioldgico de
aplasia dos bulbos olfativos (por RM) associados a
espetros fenotipicos distintos.

4Casos Clinicos

CASO 1:

Doente com 15 anos de idade, sexo masculino, raca
caucasiana, natural de Lisboa, encaminhado a con-
sulta de Endocrinologia Pediatrica, com 14 anos de
idade, para exclusao de HH.

E 0 1° filho de pais saudaveis, ndo consanguineos. An-
tecedentes pessoais de sinusite cronica e rinite alér-
gica, seguido em consulta de Otorrinolaringologia
(ORL), com histéria sugestiva de andsmia congénita.

Ao exame objetivo apresentava-se no estadio Tan-
ner 1 em relacao a pilosidade pubica, e estadio Tan-
ner 2 em relacdo ao volume testicular (6 mL) e ta-
manho do pénis. Nao apresentava pilosidade facial.
Estatura 158,5 cm (P15-50), peso 48,4 kg (P15-50).
Dos exames complementares de diagndstico real-
ca-se atraso de 1 ano na idade dssea em relacédo a
idade cronolégica, funcao tiroideia sem alteracoes
(TSH 2,21 mUI/L; fT4 1,28 ng/dL), gonadotrofinas,
estradiol e 17-OH progesterona dentro dos valores
de referéncia (FSH 2,85 Ul/L, LH 2,9 UI/L) e testos-
teronatotal no limite inferior do normal (224 ng/dL).
A RM cranio-encefélica revelou aplasia dos bulbos
olfativos, excluindo alteracdes do eixo hipotalamo-
-hipdfise. Nao realizou estudo molecular, no entan-




to, o quadro clinico de andsmia e atraso pubertério
associado a diminuicdo dos valores de testosterona
e alteracdes imagioldgicas sugestivas, confirmou o
diagndstico de SK.

Aos 15 anos verificou-se pequena evolucao dos ca-
racteres sexuais secundarios, apresentando-se no
estadio Tanner 3 de pilosidade pubica e de volume
testicular (10-15 mL), com estatura 164,5 cm (P15-
50) e peso 50,6 kg; IMC 18,8 (P50-85).

Mantém-se em vigilancia do desenvolvimento pu-
bertario, sem necessidade de terapéutica de reposi-
cao hormonal.

CASO 2:

Doente com 14 anos de idade, sexo feminino, raca
caucasiana, natural de Lisboa, encaminhada a con-
sulta de Endocrinologia Pediatrica aos 13 anos para
exclusdo de HH.

Antecedentes familiares de andsmia. Antecedentes
pessoais de infecdes respiratérias altas de repeti-
cao, rinite alérgica, desvio do septo nasal e histéria
sugestiva de andsmia congénita, seguida em consul-
tade ORL. Menarca aos 10 anos, ciclos regulares.

Ao exame destaca-se auséncia de malformacoes,
bom desenvolvimento dos caracteres sexuais secun-
dérios e estatura 159,5 cm, (P15-50), peso 73,1 kg,
IMC 28,9 (P >97). Analiticamente, funco tiroideia
normal, gonadotrofinas e esteroides sexuais den-
tro dos valores de referéncia (FSH 2,2 UI/L, LH 4,5
UlI/L, estradiol 179 ng/dL, testosterona 57 ng/dL,
17 OH progesterona 1,7 ng/dL). Tendo em conta o
excesso de peso pediu-se avaliacdo de perfil lipidi-
co (colesterol total 160 mmol/L, HDL 51 mmol/L,
LDL 95 mmol/L, triglicéridos 72 mmol/L, glicose
72 mg/dL). Foi referenciada a consulta de nutricdo e
dietética por excesso de peso.

Ecografia pélvica com Utero e ovérios de caracteris-
ticas e dimensdes adequadas ao grupo etario. RM
cranioencefalica revelou aplasia bilateral dos bulbos
olfativos, com hipoplasia do sulco olfativo esquerdo
e aplasia do sulco direito, e quisto aracnoideo retro-
cerebeloso mediano, com diametro maximo 4 cm,
sem efeito de massa.

Tendo em conta o bom desenvolvimento pubertario,
sem alteracoes analiticas, concluiu-se tratar-se de
um caso de aplasia dos bulbos olfativos congénita
isolada.

4Discussao

Descrevem-se dois casos pertencentes ao diagnos-
tico diferencial de andésmia congénita com aplasia
dos bulbos olfativos. Um caso de SK, cujo diagnds-
tico foi fortemente sugerido pela andsmia congénita
(confirmado pela RM), associada a atraso pubertario.
Compara-se com outro caso, com 0s mesmos acha-
dos clinicos e imagioldgicos de andsmia e aplasia dos
bulbos olfativos, sem outras alteracdes clinicas ou na
restante investigacdo complementar, sugerindo um
caso de andsmia congénita isolada.

De acordo comalliteratura, a aplasia dos bulbos olfa-
tivos estd presente na maioria dos casos de SK, cor-
respondendo a cercade 75 a 90%.1:24810

A andsmia congénita é uma patologia associada, na
maioria dos casos, a historia familiar, compreenden-
do cerca de 3% de todas as causas de andsmia.'®
Quando secundaria a outras patologias, o mais fre-
quente € o SK.

Destaca-se a importancia da exclusdo de HH aquan-
do da presenca de anésmia, no diagnostico diferen-
cial de SK com outras sindromes do espectro clinico
da aplasia dos bulbos olfativos. A SK pode assumir
heterogeneidade fenotipica e genética, traduzida
por variacdo do grau de hipogonadismo e da perce-
cdo do olfato, sendo a suspeicao clinica importante
para o seu diagnostico precoce. 4”7

O diagnostico é habitualmente efetuado na ado-
lescéncia tardia ou idade adulta, face a auséncia do
desenvolvimento pubertario.*’8 Através do relato
destes casos clinicos, enfatiza-se a importancia da
suspeita clinica, da associacao da alteracdo do olfato
com atraso pubertario, podendo contribuir, tal como
nocaso 1, paraumdiagnostico precoce e tratamento
atempado.

E importante referir que, embora existam formas
graves, em alguns individuos é possivel existir um

APLASIA DOS BULBOS OLFATIVOS: DIAGNOSTICO DIFERENCIAL A PROPOSITO DE DOIS CASOS
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desenvolvimento parcial dos caracteres sexuais se-
cundarios, com consequente atraso no diagnosti-
co.t”® Além disso, e tendo em conta que a matura-
cao adrenal ocorre normalmente, os baixos niveis de
androgénios produzidos pela suprarrenal podem ser
suficientes para o aparecimento da pubarca na ida-
de prevista, camuflando o atraso pubertario.X”# No
caso 1, verificou-se um desenvolvimento incipiente
dos caracteres sexuais secundarios, no entanto, o
reconhecimento precoce desta sindrome possibili-
tou manter o acompanhamento do desenvolvimen-
to pubertario, parainiciar o tratamento atempado se
necessario.

No caso 2, a auséncia de alteracoes clinicas e anali-
ticas, a excecdo da andsmia, permitem assumir uma
andsmia congénita isolada, sem repercussao ao ni-
vel do desenvolvimento pubertario. Este € um dos
diagnosticos diferenciais a ter em conta na anésmia
congeénita.
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B Resumo
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A artrite idiopatica juvenil compreende um grupo heterogéneo de artropatias, caracterizadas pela pre-
sencade artrite crénica de causa ndo identificavel que se inicia antes dos 16 anos de idade, sendo aforma
oligoarticular o subtipo mais frequente. Constitui um diagndstico desafiante em Pediatria, que obriga
a exclusdo de diversas patologias e requer uma abordagem multidisciplinar para uma correta orienta-
cao destes doentes. Apresentamos o caso de uma crianca de 19 meses cuja forma de apresentacao foi
o de monoartrite do joelho esquerdo. A obtencéo precoce de liquido sinovial para estudo, bem como o
aparecimento de outra articulacao afetada, foram pontos fulcrais na avaliacdo etioldgica. Neste trabalho
discute-se o diagnoéstico, bem como a orientacdo terapéutica e evolucao clinica.

4Introducao

A artrite idiopatica juvenil (AlJ) é o termo utilizado
para definir um grupo heterogéneo de doencas de
etiologia desconhecida, caracterizadas por artrite
de uma ou mais articulacoes, com inicio antes dos
16 anos e com duracao superior a seis semanas. O
diagndstico faz-se apds exclusao de outras entida-
des que cursam com compromisso musculo-esque-
lético na crianca. Com base na classificacao pro-

posta pela International League of Associations for

Rheumatology (ILAR), baseada em critérios clinicos
e bioldgicos, estdo atualmente reconhecidas sob a
denominacdo de AlJ sete entidades, baseadas numa
lista de critérios de exclusdo e uma definicdo preci-
sa para cada categoria: Sistémica, poliarticular com
fator reumatoide positivo, poliarticular com fator
reumatoide negativo, oligoarticular (persistente ou
estendida), psoriatica, associada a entesite e aforma
indiferenciada. Destes, os mais comuns sao as for-

mas oligoarticular, poliarticular e sistémica.’
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A categoria oligoarticular engloba os casos em que
menos de quatro articulacdes sdo atingidas nos
primeiros seis meses de doenca, na auséncia de
sintomas sistémicos, correspondendo a 40-50% de
todos casos de AlJ. A apresentacdo surge em cer-
ca de metade dos casos como monoartrite insidio-
sa do joelho, sendo as ancas raramente afetadas.?®
Esta forma de AlJ tem uma maior predominancia
no sexo feminino, em idades compreendidas entre 1
a 5 anos.* Existem dois subtipos de oligoartrite, de
acordo com aevolucao apds 0s primeiros seis meses.
Na forma persistente apenas estdo afetadas uma a
quatro articulacoes. Na oligoartrite estendida cinco
ou mais articulacoes sado posteriormente acometi-
das, correspondendo a 50% dos casos. Os fatores
de risco para este segundo subtipo sao: Artrite do
punho e tornozelo, artrite simétrica, artrite de duas
a quatro articulacoes, uma elevacao da velocidade
de sedimentacdo e anticorpos antinucleares (ANA)
positivos.?

A complicacdo mais importante nesta forma de AlJ
€ a uveite, pelo seu potencial de condicionar ceguei-
ra, podendo ocorrer entre 20 a 25% dos doentes.
As criancas com maior risco de desenvolver esta
situacao sdo aquelas com idade inferior a seis anos
no momento do diagndstico e com ANA positivos.>®
Outras complicacdes também associadas sdo a dis-
metria dos membros inferiores, estatura baixa e, nal-
guns casos de doenca estendida, desenvolvimento
futuro de amiloidose.®

Os anti-inflamatoérios nédo esteroides (AINE) sé&o a
primeira linha de tratamento utilizada na generali-
dade dos casos para controlo da sintomatologia. A
associacdo com corticosteroides intra-articulares
é também frequente, sendo eficaz na maioria dos
doentes com oligoartrite persistente. Nos casos
refratarios as terapéuticas anteriormente descri-
tas, é por vezes necesséria a utilizacdo de farmacos
imunomoduladores, tais como o metotrexato, que
tém a capacidade modificar a evolucdo da doenca.
Mais recentemente surgiram como armas eficazes e
seguras as terapéuticas biotecnolégicas (ex. etaner-
cept, adalimumab), utilizadas em casos de doenca
recalcitrante.”®

4Caso Clinico

Crianca de 19 meses, sexo feminino, residente no
concelho de Arouca, sem antecedentes patolégicos
relevantes. Observada no servico de Atendimento
Permanente Pediatrico do CUF Porto Hospital por
tumefacdo do joelho esquerdo associada a gonal-
gia e claudicacao ligeiras com sete dias de evolucao.
Referencia a melhoria da sintomatologia ao longo
do dia. Sem histdria de traumatismo prévio, febre,
lesbes mucocutaneas, nomeadamente aftose oral
recorrente, histéria de olho vermelho, queixas gas-
trointestinais ou genitourinarias. Referido episddio
de infecao das vias aéreas superiores um més antes.
Dos antecedentes familiares salientava-se pai com
diagnostico de sacroileite e mae com colite ulcerosa.

Ao exame objetivo apresentava excelente estado ge-
ral, constatando-se claudicacdo damarcha associada
atumefacdo do joelho esquerdo sem dor a palpacao,
mas com discreta defesa e limitacdo da mobilidade
nas amplitudes articulares terminais. Sem febre ou
exantema associados. Sem outras manifestacoes cli-
nicas valorizaveis.

No estudo analitico verificou-se uma anemia micro-
citica, com aumento da velocidade de sedimenta-
cdo e da proteina C-reativa (Tabela 1). Efetuada ra-
diografia do joelho e observada por Ortopedia que
constatou a presenca de derrame de médio volume,
sendo submetida a artrocentese, com a saida de li-
quido turvo amarelado. A anélise citolégica demons-
trou um liquido com caracteristicas inflamatérias,
com leucocitose e predominio de polimorfonuclea-
res (Tabela 2). Foi decidido internamento no Centro

TABELA 1. Estudo analitico a admissao.

Hemograma

Hemoglobina (g/dL) 2.4
VGM (fL) 69,9
Leucécitos (x1079/L) 8,6
% Neutrofilos 455
% Linfocitos 46,8
Plaguetas (x1079/L) 300
Proteina C-reativa (g/L) 16,7
Velocidade de sedimentacdo (mm) 51
Hemocultura Negativa
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TABELA 2. Exame de liquido sinovial.

Citologico

Leucocitos (/ul) 16275
Polimorfonucleares (%) 91
Mononucleares (%) 9
Eritrocitos (/ul) 600
Bioquimica

Glicose (mg/dL) 44
Proteinas totais (g/L) 58
Bacterioldgico Negativo

da Crianca e do Adolescente do CUF Porto Hospital
sob terapéutica com flucloxacilina e ibuprofeno.

No decurso do internamento apresentou de forma
aditiva artrite da tibiotérsica ipsilateral. O estudo etio-
logico alargado ndo revelou alteracoes relevantes,
excetuando-se uma positividade para ANA (1/160)
(Tabela 3). Apds exames culturais do liquido sinovial
negativos foi suspensa antibioterapia ao 5° dia. Teve
uma melhoria clinica gradual sob terapéutica com ibu-
profeno (30 mg/kg/dia), que manteve apds a alta.

Foi orientada para consultas de Reumatologia e Pe-
diatria do CUF Porto Hospital com o diagnostico
de provével artrite idiopatica juvenil oligoarticular
ANA +. Por persisténcia de artrite do joelho esquerdo,
cerca de 3 semanas apos a alta foi realizada artrocen-
tese e infiltracdo intra-articular com hexacetonido de
triancinolona, com resolucdo completa da sintomato-
logia. Apds quatro meses de seguimento, apesar da
terapéutica regular com AINEs, apresentava artrite
do joelho direito e tibiotarsica esquerda, pelo que se
decidiu iniciar terapéutica com metotrexato (na dose
7,5 mg/m?/semana, oral) e cido folico. Por ligeira atro-
fia muscular quadricipital direita, foi referenciada para
Medicina Fisica e de Reabilitacao. As sucessivas ava-
liacdes por Oftalmologia ndo revelaram alteracoes.

4Discussao

Tal como anteriormente referido, a artrite oligoarti-
cular € o subtipo mais frequente de AlJ, ocorrendo
especialmente em criancas entre 1-5 anos de ida-
de e mais frequentemente em raparigas. Embora a
idade e 0 sexo da nossa doente aumentassem a pro-
babilidade deste diagndstico, foi necessario excluir

TABELA 3. Estudo etiolégico no internamento.
Esfregaco sanguineo Sem~
alteracoes
Serologias
Parvovirus Negativo
Borrelia burgdorferi Negativo
Brucella Negativo
CMV Imune
EBV Negativo
Reacdo de Wrigth Negativa
Prova de Mantoux Negativa
Radiografia de térax SemN
alteracoes
Titulo TASO <200
(negativo)
Fator reumatoide Negativo
Imunoglobulinas
IgA (mg/dL) 55
IgG (mg/dL) 828
lgM (mg/dL) 73
IgE (Ul/mL) 7
HLA B27 Negativo
Positivo
1/160
Anticorpos antinucleares (ANA) (padréo
fino
granular)

outras patologias quer pela sua frequéncia quer pela
sua gravidade. Sendo assim, causas como infecoes
(bacterianas, associadas ao parvovirus B19, tuber-
culose, brucelose, doenca de Lyme), artrite pds-in-
feciosa, neoplasia (particularmente hematologica) e
traumatismo foram ponderadas.

A presenca de leucocitose com predominio de poli-
morfonucleares no liquido sinovial, com aspeto tur-
vo, motivou o inicio de antibioterapia. Trata-se de um
liquido habitualmente estéril, no qual valores entre
15.000 a >100.000 leucdcitos/mm?® sdo constatados
em casos de artrite séptica, sendo um valor superior
a 100.000 leucocitos/mm?® com >90% de polimorfo-
nucleares altamente sugestivo desta etiologia. Nou-
tras situacoes inflamatorias, tal como nos casos de
AlJ, os valores de leucdcitos variam habitualmente
entre 2.000 e 100.000/mm?.34 A exclusao definitiva
de causa bacteriana so¢ foi feita apds obtencéo de
exames culturais negativos, que levaram a suspen-
sdo da antibioterapia ao quinto dia.

ARTRITE IDIOPATICA JUVENIL: UM CASO CLINICO

[y



70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

Relativamente a outras infecoes, estas foram exclui-
das, quer por auséncia de dados clinicos e epidemio-
logicos (auséncia de febre, rash cutaneo, escaras de
inoculacéo, ingestao de leite ou derivados nao pas-
teurizados, contacto com doentes com tuberculo-
se), quer pela negatividade dos respetivos estudos
etioldgicos. A presenca de esfregaco sanguineo sem
alteracoes afastou a probabilidade de neoplasia.

A existéncia de uma infecdo respiratéria prévia fez
ponderar o diagnoéstico de artrite pds-infeciosa,
patologia frequente em idade pediatrica, embora
afetando habitualmente a articulacdo da anca. No
entanto, o aparecimento, ainda no internamento,
de outra articulacao acometida, foi um dado fun-
damental para a hipotese de oligoartrite idiopética
juvenil. Um outro fator contributivo foi a existéncia
de uma histdéria familiar de doencas autoimunes na
familia.

A positividade dos anticorpos ANA e idade precoce
de diagnostico aumentam a probabilidade de apa-
recimento de uveite.” Por ser muitas vezes assinto-
matica, a Academia Americana de Pediatria propoe
avaliacdes regulares por oftalmologia a cada 3 ou
4 meses nos primeiros quatro anos apdés diagnos-
tico.?

Por se tratar de uma rapariga, com ANA positivos
associados a valores de velocidade de sedimentacdo
(VS) aumentados e aparecimento de artrite simétri-
ca (ambos os joelhos) e do tornozelo, esta crianca
tem maior risco de evolucao para a forma estendida.
No entanto, aos oito meses pds-diagndstico apenas
existiam caracteristicas de oligoartrite persistente
(menos de cinco articulacdes acometidas).

De acordo com a literatura e a semelhanca do caso
descrito, o tratamento de primeira linha desta pa-
tologia abrange a utilizacdo de AINEs e corticos-
teroides intra-articulares. Posteriormente, apds 4
meses, por refratariedade a terapéutica instituida,
iniciou tratamento com metotrexato e acido félico
(minimiza a toxicidade do tratamento com meto-
trexato). Este estd documentado como tendo a ca-
pacidade de diminuir a progressao radiologica da
doenca.”®

Dada a cronicidade da doenca, surgiu como com-
plicacdo uma atrofia muscular quadricipital direita,
achado ndo infrequente e que beneficia com o trata-
mento por Medicina Fisica e de Reabilitacao.

4Conclusao

Com este trabalho pretendemos alertar para uma
situacdo clinica que, apesar de pouco frequente,
apresenta-se como desafiante uma vez que obriga
a exclusdo de outras patologias. Muitas vezes o seu
diagndstico s6 é possivel apds algum tempo de evo-
lucdo, sendo facilitado nos casos em que se verifica
atingimento de mais do que uma articulacdo numa
crianca clinicamente com bom estado geral e sem
queixas algicas muito significativas. E de extrema im-
portancia que haja uma abordagem multidisciplinar,
com colaboracao de Pediatria, Reumatologia, Orto-
pedia, Oftalmologia e de Medicina Fisica e Reabilita-
cao naorientacao de eventuais sequelas.
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B Resumo

Cromossoma X; Streptococcus pneumoniae

Streptococcus pneumoniae

A presenca de doentes pediatricos com dor articular no atendimento permanente é frequente, e o diag-
nostico diferencial € amplo e sempre um desafio. A artrite sética deve ser excluida, pois o progndstico de
recuperacao articular da artrite sética varia conforme o tempo transcorrido entre o inicio dos sintomas
e o tratamento: apresentamos um caso clinico de crianca de 2 anos com artrite sética do ombro causada
por Streptococcus pneumoniae, no contexto de uma imunodeficiéncia ndo diagnosticada previamente. A
pronta resposta terapéutica e o acompanhamento posterior do quadro clinico permitiu recuperacao total
da funcao articular. Ressalta-se ainda a importancia de estar alerta para situacdes que interferem com o
estado imunologico, facilitando a infecdo por agentes patogénicos menos frequentes.

PALAVRAS-CHAVE: Agamaglobulinemia; Artrite Infeciosa; Crianca; Doencas Genéticas Ligadas ao

KEYWORDS: Agammaglobulinemia; Arthritis, Infectious; Child; Genetic Diseases, X-Linked;

4Introducao

A presenca de doentes pediatricos com dor articular
no atendimento permanente é frequente, e o diag-
nostico diferencial é amplo e sempre um desafio. A
artrite sética deve ser excluida, pois o progndstico
de recuperacao articular da artrite sética varia con-
forme o tempo transcorrido entre o inicio dos sinto-
mas e o tratamento.

A artrite sética é uma entidade clinica com uma in-
cidéncia anual ainda significativa nos paises desen-
volvidos (10 criancas/ano por cada 100.000), sen-
do mais frequente nos paises subdesenvolvidos.!
Das vérias localizacdes anatomicas, a artrite sptica
de joelho e anca é bastante mais frequente, sendo
a artrite do ombro (glenohumeral) muito rara em
criancas saudaveis.® Quando diagnosticada, deve
sugerir a presenca de doenca séria subjacente.**
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O diagnostico e tratamento precoce sao importan-
tes para o resultado final da crianca afetada.

4Caso Clinico

Criancade 2 anos, sexo masculino, previamente sau-
davel, residente na Alemanha, desde ha uma sema-
na de férias em Portugal, veio ao Atendimento Per-
manente (AP) do CUF Cascais Hospital, por dor no
membro superior direito, com inicio no dia anterior,
e cuja intensidade foi aumentando progressivamen-
te. Sem traumatismo prévio.

Na semana anterior tinha tido um pico febril com re-
solucdo espontanea.

Durante a permanéncia no AP, num periodo do 6 ho-
ras, apresentou dois picos de febre (39°C e 39,5°C,
temperatura auricular) que cederam com paraceta-
mol e ibuprofeno per os.

A crianca apresentava-se pdlida, queixosa, com o
membro superior direito ao longo do tronco. A mo-
bilizacdo do ombro direito era extremamente dolo-
rosa.

Apresentava aumento do volume do ombro direito,
sem eritema ou sinais inflamatorios cutaneos.

Restante exame objetivo semalteracdes. Peso 11,5 kg

Tinha plano vacinal completo para idade (com qua-
tro tomas de vacina antipneumocacica).

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNOSTICO: Ra-
diografia dos ombros - sem lesdes ésseas, espaco
articular doombrodireito aumentado relativamente
ao contra-lateral (Fig. 1).

EXAMES LABORATORIAIS: Hb 11,6 g/dL, leucdcitos
1.200/mm?®, neutréfilos 0%, plaquetas de 552.000/
mm?, VS-38 mm/h, PCR 12,88 mg/dL.

Na morfologia do sangue periférico apresentava
37% de neutréfilos, 460/mm? (neutropenia absolu-
ta), sem blastos.

Fez hemocultura que foi negativa.

Colocada a hipotese diagnodstica de artrite sética,
foi transferido para o CUF Descobertas Hospital.

FIGURA 1. Radiografia de térax PA, mostrando claro
alargamento do espaco intra-articular do ombro
direito em relacdo ao contralateral e sem lesdes dsseas.

Iniciou terapéutica com flucloxacilina 200 mg/kg/
diaendovenosa e cefuroxime 100 mg/kg/dia. Em D1
realizou ressonancia magnética (RM) do ombro di-
reito, que revelou um “marcado derrame articular” e
provavel lesdo do musculo peitoral, semevidéncia de
osteomielite (Fig. 2). Por esse motivo foi submetido
a puncao-lavagem articular do ombro direito, tendo
sido aspirados 7 cc de liquido e efetuada lavagem do
compartimento anterior e posterior do ombro.

O liquido sinovial era turvo, o exame citoquimico
apresentava 105.570 célula nucleadas por pl, 88%
polimorfonucleares, com pidcitos, no exame dire-
to identificaram-se cocos gram-positivos. O exame
cultural (D3) viria a identificar Streptococcus pneu-
moniae do serotipo 16F, sensivel a ceftriaxona, ce-
furoxima, clindamicina, eritromicina e TMP/SMX,
resistente a oxacilina e penicilina.

Em D2 efetuou ecografia do ombro direito que ndo
revelou derrame articular. Teve o Ultimo pico febril
(38,2°C auricular) em D2, tendo permanecido apiré-
tico desde entao.

Houve melhoria clinica progressiva, com diminui-
cdo do volume do ombro direito, apresentando-se a
crianca menos queixosa e comecando em D4 a mo-
bilizar ativamente o ombro direito.

Em D4 iniciou ceftriaxona 100 mg/kg/dia, suspen-
dendo flucloxacilina e cefuroxima (Streptococcus
pneumoniae era resistente a oxacilina e nao tinha
sido testado na altura para o cefuroxima).
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FIGURA 2. RM do ombro direito, evidenciando
abundante derrame articular distendendo a capsula
(A) Densidade coronal proténica com saturacéo

de gordura; (B) Ombro sagital T2 com saturacao

de gordura; (C) Axial 2D Merge (eco gradiente).

Em D7 a crianca mantém resisténcia a mobilizacao
ativa do ombro direito e a sua mobilizacdo passiva é
doloroso. Repete a ecografia do ombro direito que
revela um pequeno abcesso residual no espaco sub-
-acromial. Repete também a RM do ombro direito,
que mostra que o derrame articular esta reduzido
em relacao ao exame pré-operatorio, continuando a
existir sinais de lesdo muscular do bicipite e peitoral.

Foi efetuada artroscopia em D8, com drenagem 3 cc
de liquido sanguino-purulento e desbridamento do
espaco sub-acromial. Ficou com drenagem aspirati-
va pela porta posterior durante dois dias. O exame
bacterioldgico do liquido sinovial foi negativo.

Houve melhoria progressiva do quadro clinico e la-
boratorial (Tabela 1).

Em D15 realizou radiografia do ombro direito que
nao mostrou lesdes dsseas.

Teve alta em D16 com indicacdo de completar oito
dias de terapéutica com cefuroxima 250 mg 12/12
horas oral.

DevoltaaAlemanha e apos investigacdo laboratorial
em condicoes “nao infeciosas”, foi feito o diagnodstico
de hipogamaglobulinemia/agamablobulinemia liga-
daao X (doenca de Bruton ou AXL) e atualmente re-
cebe gamaglobulina endovenosa a cada 4 semanas,
mantendo-se livre de infecdes e sem sequelas da
artrite sética.

4Discussao

A artrite sética é uma entidade clinica com uma in-
cidéncia anual ainda significativa nos paises desen-
volvidos (10 criancas/ano por cada 100.000), sen-
do mais frequente nos paises subdesenvolvidos.
Das varias localizacdes anatdmicas, a artrite sética
de joelho e anca é bastante mais frequente, sendo
a artrite do ombro (glenohumeral) muito rara em
criancas saudaveis.?® Quando diagnosticada, deve
sugerir a presenca de doenca séria subjacente.** O
diagnostico e tratamento precoce sdo importantes
para o resultado final da crianca afetada. Nao ha
uma “janela” definitiva mas problemas articulares
permanentes, osteomielites e sepsia acontecem
mais frequentemente se a drenagem cirurgica e/
ou inicio de antibioterapia comecam apds 4 dias
do inicio de sintomas.?® E fundamental ainda fazer
atempadamente o diagndstico diferencial da artri-
te sética pura da artrite sética como complicacao
de osteomielite, pelo que a RM estéd indicada antes
deiniciar o tratamento cirurgico.
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TABELA 1. Evolucéo laboratorial da artrite sética.

Unidades

Hb 11,6 10,1 10,1 10,9 9,7 9,6 g/dL
Leucocitos 1,2 9.1 14,2 19,6 19,0 17,0 milhar/mm?
Neutrofilos 370 55 15,7 41,4 56,3 36,6 %

0,46 0,50 2,22 8,13 10,72 6,21 milhar/mm?
Linfocitos 55,0 54,0 58,5 451 35,6 54,0 %
Mondcitos 6,0 40,0 23,0 11,9 6,4 7,2 %
VS 38 85 61 90 69 110 mm/h
PCR 12,88 29,92 26,02 19,31 21,91 6,63 mg/dL
Hemocultura Negativa | Negativa

Apesar dos progressos na imunizacao das criancas
ter alterado o espectro dos micro-organismos res-
ponsaveis pela infecao, devemos estar alerta para
situacdes que interferem com o estado imunolo-
gico da crianca, facilitando a infecdo por agentes
patogénicos menos frequentes, sendo importantes
0s exames culturais para identificacdo dos mesmos
e orientacdo terapéutica. No caso da nossa crian-
ca, dois fatores sobressaem: a vacinacdo com va-
cina antipneumocodcica 13 - que ndo contempla o
serotipo aqui evidenciado (serotipo 16) e ainda a
presenca de hipogamaglobulinemia/agamaglobuli-
nemia associada ao X (doenca de Bruton) diagnos-
ticado posteriormente. Esta doenca é devida a um
defeito na traducao de sinal da molécula Bruton ti-
rosina quinase (BtK).® As infecbes bacterianas sdo
as manifestacoes clinicas mais comuns da doenca,
tanto antes como depois de diagnosticada. Sao ge-
ralmente causadas por bactérias piogénicas encap-
suladas, organismo para os quais a opsonizacao por
anticorpos é a primeira linha de defesa do hospe-
deiro. As espécies mais implicadas nos episédios de
sepsia, osteomielite e artrite sética destes doentes
sdo Streptococcus pneumoniae, Hemophilus influen-
zae type B, Streptococcus pyogenes, Pseudomonas
species e 8% destas criancas tém pelo menos um
episodio de artrite sética.””?

A terapia de substituicdo com imunoglobulina endo-
venosa permite a sobrevivéncia destes individuos
sem infecao. As preparacdes de imunoglobulina tém
melhorado, permitindo aos doentes manter niveis
normais de 1gG em terapéutica de substituicdo e
possibilitando uma vida adulta com menor incidén-
ciade infecoes.®
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B Resumo

cativa naidade adulta.

A hipoplasia do musculo depressor anguli oris, caracterizada por assimetria da face no choro desde o nas-
cimento, constitui uma patologia benigna, de etiologia desconhecida que importa distinguir da paralisia
facial. Apresentamos o caso clinico de um recém-nascido de termo com este diagndéstico, sem outras alte-
racoes no exame fisico e sem dificuldades na amamentacado. O diagnodstico foi estabelecido clinicamente.
Atendendo a que hipoplasia do musculo depressor anguli oris pode associar-se a malformacdes noutros
orgaos e sistemas, sobretudo anomalias cardiacas, estas devem ser excluidas. Habitualmente surge de
forma isolada e ndao requer nenhum tratamento especifico, tornando-se cosmeticamente pouco signifi-

PALAVRAS-CHAVE: Assimetria Facial; Choro; MUsculos Faciais; Recém-Nascido

KEYWORDS: Crying; Facial Asymmetry; Facial Muscles; Infant, Newborn

4Introducao

A assimetria da face pode dever-se a alteracoes da
musculatura ou da inervacao facial. A hipoplasia do
musculo depressor anguli oris como causa de assime-
tria da face durante o choro foi inicialmente descrita
por Parmaleeem 1931." Aincidéncia é de 3 a 6 casos
por cada 1.000 nascimentos e faz diagnostico dife-
rencial com a paralisia facial do recém-nascido por
lesdo traumatica do nervo facial durante o parto.?®
A etiologia desta condicdo ainda nao foi bem esta-

belecida mas é provavelmente multifatorial, com um
importante componente genético, por vezes heredi-
tario.® A moldagem uterina ou uma infecdo pré-natal
subclinica poderao também ter um papel na etiolo-
gia/fisiopatologia.*

Trata-se de uma condicdo benigna, essencialmente
cosmética.® E mais frequente no sexo masculino, do
lado esquerdo e pode associar-se a diversas malfor-
macoes noutros orgaos e sistemas, sobretudo ano-

malias cardiacas que devem ser excluidas.c®
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4Caso Clinico

Recém-nascido do sexo masculino, filho de pais ndo
consanguineos e sem historia familiar de assimetrias
daface. Sexta gestacdo de méae saudavel de 37 anos,
vigiada e sem intercorréncias. O parto foi eutdcico,
cefélico, ndo traumatico, as 39 semanas de idade
gestacional. Indice de Apgar foi 10 (1') -10 (5') com
somatometria adequada: Peso 2,920 kg (P25), com-
primento 46 cm (P10), perimetro cefalico 34,5 cm
(P50-75). Apresentou boa adaptacdo a vida extra-
-uterina, sem dificuldades no aleitamento materno e
com adequada progressdo ponderal. Ao terceiro dia
de vida foi objetivada assimetria do Iabio inferior du-
rante o choro, com desvio para baixo e para a direita
(Fig. 1). O restante movimento da face era simétrico,
nomeadamente a contracdo supraciliar, o encerra-
mento palpebral e a profundidade do sulco nasola-
bial. A observacao, a face apresentava-se simétrica
em repouso (Fig. 2). Nao apresentava dismorfias e
o restante exame fisico era normal, em particular o
exame cardiovascular. Teve alta, referenciado a con-
sulta de Pediatria Geral.

4Discussao

A hipoplasia do depressor anguli oris constitui um
problema essencialmente estético, que nao interfe-
re com a alimentacdo, nem com a linguagem.” Cursa
tipicamente com assimetria do labio inferior durante
o choro, com desvio para fora e para baixo, do lado
contrario a malformacao. Em repouso nao sao evi-
dentes assimetrias. A conservacdo darestante mimi-
ca facial, nomeadamente do andar médio e superior
daface, permite distinguir esta condicdo da paralisia
facial congénita.?'© O diagnostico correto pode ser
estabelecido clinicamente e confirmado mediante
estudo eletromiografico.*

Na maioria das vezes a hipoplasia do musculo de-
pressor anguli oris surge de forma isolada em crian-
cas saudaveis. Em cerca de 10% dos casos coexis-
tem malformacdes major.?> As malformacoes mais
frequentes sdo as cardiacas, incluindo a sindrome

de Cayler (cardiopatia e delecdo 22q11.2),” defei-
tos do septo ventricular e/ou auricular, tetralogia
de Fallot, coartacdo da aorta, cardiomiopatia e di-
versas valvulopatias.* Estdo ainda descritas outras
anomalias, nomeadamente, cervicofaciais, sindrome
velocardiofacial, CATCH 22, défice cognitivo, asso-
ciacdo VACTER, alteracdes auditivas, anomalias res-
piratérias, genitourinarias, defeitos do tubo neural,
anomalias musculoesqueléticas, incluindo dos mem-
bros, e raramente alteracdes enddcrinas como o hi-
poparatiroidismo.#1314

O estabelecimento deste diagnéstico permite tran-
quilizar os pais e cuidadores, uma vez que se trata
de uma situacao benigna, que surge geralmente de
forma isolada e que nao requer tratamento, tornan-
do-se cosmeticamente insignificante a medida que
a crianca cresce.’® Nao deve porém ser esquecida a
possivel associacao a outras malformacoes, sobretu-
do cardiopatias, que devem ser excluidas.

4Conclusao

A hipoplasia do musculo depressor anguli oris, carac-
terizada por assimetria facial no choro desde o nas-
cimento, constitui uma patologia benigna, de etiolo-
gia desconhecida que importa distinguir da paralisia
facial do recém-nascido. No caso clinico que descre-
vemos nao havia outra alteracdo no exame fisico e
o diagndstico foi clinico. Atendendo a que pode as-
sociar-se a anomalias cardiacas, estas devem ser ex-
cluidas. Habitualmente surge de forma isolada e ndo
requer nenhum tratamento especifico, tornando-se
cosmeticamente pouco significativa na idade adulta.
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FIGURA 1. Assimetria da face do recém-nascido
durante o choro, por desvio labial para baixo
e para adireita, contralateral & lesdo.

X

FIGURA 2. Face do recém-nascido simétrica
em repouso.
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B Resumo

Descrevemos o caso de um doente do sexo feminino com 26 anos de idade, com histéria de escotomas
centrais bilaterais com 24 horas de evolucao, os quais surgiram apos a lesado com laser indutor de plasma
por producado de nanoparticulas. A avaliacdo oftalmoldgica incluiu a observacdo do fundo ocular em mi-
driase, angiografia fluoresceinica e tomografia de coeréncia ética.

Numa primeira avaliacao, a acuidade visual do olho direito era de 20/20 e do olho esquerdo 20/25. Ob-
servavam-se ainda alteracdes pigmentares foveais na macula de ambos os olhos. Bilateralmente, a to-
mografia de coeréncia dtica revelou uma interrupcao central da camada de fotorrecetores; a angiografia
fluoresceinica foi normal. Nas avaliacdes subsequentes, a acuidade visual foi sempre de 20/20 bilateral-
mente. Os achados anormais observados na tomografia de coeréncia ética desapareceram em menos de
cinco meses, apesar das queixas subjetivas de escotomas no olho esquerdo se terem mantido.

PALAVRAS-CHAVE: Lasers; Retina/lesées; Tomografia de Coeréncia Otica

KEYWORDS: Lasers; Retina/injuries; Tomography, Optical Coherence

4Introducao

Os lasers tém diferentes funcdes e aplicabilidades
no dia-a-dia. O seu manuseamento requer precau-
¢oes no sentido de evitar o atingimento incidental
daradiacdo emitida com estruturas oculares. Um la-
ser pode danificar o tecido ocular por trés mecanis-
mos diferentes: térmico, mecanico e fotoquimico.!
Em todos os casos, a extensao do dano é determina-

da pela duracédo do impulso e pelo nivel de energia

do feixe.? A energia final do laser é ainda influencia-
da por outros fatores como a divergéncia do feixe, a
distribuicdo espacial da energia, a taxa de repeticao
de impulsos e por fenémenos atmosféricos.®

Descrevemos o caso de queimadura retiniana inci-
dental por laser femtosegundo, durante a producao
de plasma induzida por nanoparticulas. O processo
consistia na focagem para o plasma de um laser Ti-
tanium-Sapphire, com 1 W de impulso de energia
de 1 Mj, de comprimento de onda 800 nm, taxa de
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—,

FIGURA 1.Imagens do fundo ocular recolhidas na primeira consulta da doente. Imagens A, B e C relativas ao olho
direito e asimagens D, E e F relativas ao olho esquerdo. Fila superior: Retinografia; pequenas lesdes esbranquicadas
em ambos os olhos. Fila intermédia: Imagens de OCT vinte e quatro horas apds o acidente, com interrupcao central
da camada de fotorrecetores em ambos os olhos. Fila inferior: Angiografia fluoresceinica, sem alteracoes.
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repeticdo de impulso de 1 kHz e duracdo de impul-
so de 120 fs. De referir ainda que as regras de se-
guranca determinam o uso de 6culos de protecao
com densidade otica 8 (fator de atenuacéo 108).

4Caso Clinico

Uma estudante da licenciatura em Fisica, da Univer-
sidade do Minho, sem antecedentes oftalmolégicos
relevantes, recorreu ao Servico de Urgéncia em

maio de 2011 com sintomas de escotomas centrais
bilaterais, os quais coincidiram vinte e quatro horas
apos ter observado a producdo de plasma induzida
nanoparticulas secundérias por utilizacdo de laser de
femtosegundo. A estudante referiu que utilizou 6cu-
los de protecao durante o procedimento. A acuidade
visual foi de 20/20 no olho direito e de 20/25 no olho
esquerdo. Durante a avaliacéo da acuidade visual a
doente reportou a necessidade de afastar a cabeca e

osolhos das letras no sentido de evitar os escotomas.
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FIGURA 2. Imagens de OCT recolhidas durante o seguimento da doente. Imagens A e B sdo relativas ao olho direito e :,
C e D relativas ao olho esquerdo. Fila superior: Quatro semanas. Fila inferior: Cinco meses. 5
O segmento anterior ndo apresentava alteracoes. Na consulta do quinto més, a doente continuou a
A avaliacdo do polo posterior revelou lesées esbran- referir escotoma no olho esquerdo; todavia, as alte-
quicadas préximo da févea, sobretudo no olho es- racoes estruturais presentes nos exames de imagem
querdo (Figs. 1-Ae 1-D). Foi realizada tomografiade ~ €ram minimas (Figs. 2-B e 2-D).
coeréncia otica (OCT) (Cirrus HD-OCT, Carl Zeiss Ao fim de um ano, a doente manteve as queixas,
Meditec Inc, Dublin, CA), a qual evidenciou uma apesar de a acuidade visual ser de 20/20 e o OCT
interrupcdo discreta da camada de fotorrecetores completamente dentro da normalidade em ambos
foveolares bilateralmente (Figs. 1-B e 1-E). A angio- os olhos (imagens ndo apresentadas). Como os exa-
grafia fluoresceinica foi normal em ambos os olhos mes estruturais ndo eram capazes de explicar as al-
(Figs. 1-Ce 1-F). teracdes funcionais desta doente, foi realizado ma-
Uma perimetria estatica automatizada central de peamento macular subjetivo com microperimetria
dez graus (Humphrey Field Analyzer HFA 1I-i Se-  (Nidek MP1, Padova, Italy), o qual ndo identificou
ries, Carl Zeiss Ophthalmic Systems, Inc., Dublin, variacées na sensibilidade da retina (Fig. 3).
CA\) foi efetuada, ndo se identificando a presenca de
qualquer escotoma (imagens nao apresentadas). Na
quarta semana de seguimento, a doente mencionou ‘ D|SCUSSéO
a persisténcia do escotoma apenas no olho esquer- o
do. Nessa altura, a acuidade visual era de 20/20 em Este caso demonstra como lesdes retinianas podem
ambos os olhos: a analise do OCT permitia concluir ocorrer durante a producao de plasma por laser de fem-
que se estava perante um processo de normalizacao tosegundo, mesmo com o uso de éculos de protecao.
das camadas mais externas daretina, jdcomrecupe-  Ossintomas parecemocorrer horas apds a exposicao
racdo total no olho direito (Figs. 2-Ae 2-C). daretina aluz ambiente. A auséncia de alteracées na
169
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FIGURA 3. Microperimetria do olho direito (A) e esquerdo (B) realizada dez meses apds a lesdo retiniana.
O teste consistiu em 45 pontos igualmente separados entre si nos 8 graus centrais, usando o estimulo Goldmann I
e uma estratégia 4-2-1.

angiografia fluoresceinica indica que as lesées ndo
foram causadas pela acdo direta do laser.” Yang et al
descreveu um caso clinico semelhante.® E tal como
neste, a lesdo parece ter sido causada pela radiacéo
emitida pelo plasma.”

Acreditamos que um mecanismofotoquimico seme-
Ihante a uma queimadura solar possa ter causado
a lesdo. Como acontece nas queimaduras solares,
nao se observam alteracdes na angiografia.? Danos
por mecanismos térmicos e mecanicos requerem
absorcdo de grandes quantidades de energia em
curtos periodos de tempo, o que ndo foi o caso.”
Ainda, 0s processos mecanicos causam extensa e
visivel disrupcao dos tecidos periféricos e altera-
coes imediatas na acuidade visual.® Os mecanismos
térmicos causam também danos extensos porque
o calor irradia do local primario de absorcao, pro-
vocando danos numa grande area periférica.’ Esse
nao é 0 N0SSO caso j& que as imagens retinianas do
OCT (Figs. 1-B e 1-E) demonstraram uma lesédo
bem definida e a angiografia excluiu fugas (Figs. 1-C
e 1-F). Outro achado que nos levou a considerar
um mecanismo fotoquimico foi o tempo de apare-
cimento dos sintomas. Num processo fotoquimico,
0s sintomas aparecem apenas horas apos a exposi-
cao, com dano visivel das camadas retinianas. Ain-

da, nestes processos, o dano mantém-se visivel nos
segmentos exteriores dos fotorrecetores.®

Nas lesoes fotoquimicas leves, o epitélio pigmentar
da retina aparece interrompido e os segmentos ex-
teriores dos fotorrecetores aparecem tortuosos e
edemaciados.’ As primeiras imagens de OCT (Figs.
1-B e 1-E) revelavam um dano na camada de fotor-
recetores que foi desaparecendo progressivamente
e que se tornou quase indetetavel em menos de cin-
co meses (Figs. 2-B e 2-D). Os estudos demonstram
que fatores como a pigmentacdo da retina (retinas
mais pigmentadas tendem a sofrer maiores danos),
o estado de adaptacdo do olho (olhos adaptados ao
escuro sao também mais afetados), idade do doen-
te (em estudos animais, 0s mais novos recuperavam
mais rapidamente que os mais velhos) e o ritmo cir-
cadiano influenciam a extensao da lesdo retiniana
causado pela radiacdo.® O grau de protecédo provi-
denciado pelo uso de 6culos também ¢é influenciado
por todos os fatores descritos anteriormente.

4Conclusao

Em suma, descrevemos um caso clinico de uma doen-

te que sofreu lesoes retinianas durante a producao




de plasma por nanoparticulas, apesar do uso de écu-
los de protecdo. A realizacao deste tipo de experién-
cias implica um maior cuidado e planeamento sobre,
por exemplo, como se reduzir o tempo que a retina é
diretamente exposta a radiacdo. Laboratorios onde
este tipo de experiéncias ocorra devem caracterizar
melhor a radiacdo utilizada e adotarem medidas de
seguranca mais efetivas para prevencao deste tipo de

acidentes.
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B Resumo

tracdo do corpo estranho por cervicotomia.

KEYWORDS: Foreign Bodies; Thyroid Diseases

Durante arefeicdo aingestao de corpos estranhos (como espinhas e 0ssos) ocorre com muita frequéncia,
no entanto a grande maioria acabard por progredir no trato digestivo de forma espontanea (80%) sem
causar danos colaterais. Nos restantes casos podera ser necessario uma atitude médica mais interventiva.

O caso clinico refere-se a uma doente que recorreu ao Servico de Urgéncia por ingestao de uma espinha
de bacalhau. Depois de no estudo semiolégico néo se ter identificado o corpo estranho, procedeu-se a
investigacao por tomografia computorizada que revelou a espinha alojada na tiroide. Procedeu-se a ex-

PALAVRAS-CHAVE: Corpos Estranhos; Doencas da Tiroide

4Introducao

Aingestdo de corpos estranhos ocorre comummen-
te em criancas e adultos, sendo que a maioria (80%)
acabard por passar ao longo do trato digestivo es-
pontaneamente sem nenhuma intervencéo.*? Nos
restantes casos podera ser necessario a intervencao
endoscépica e eventual cirurgia.t A apresentacao cli-
nica mais comum ¢é odinofagia, disfagia, dor retroes-
ternal, sensacdo de corpo estranho e sialorreia.! Os
corpos pontiagudos ou penetrantes complicam em
15a35% dos casos.®

4Caso Clinico

Apresenta-se o caso de uma doente de 65 anos de
idade, do sexo feminino, que tinha como principal
antecedente hipertensdo arterial medicada e con-
trolada.

Recorreu ao Servico de Urgéncia por ingestao de
corpo estranho (espinha de bacalhau) com 4 horas
de evolucdo e instalacao subita de disfagia.

Ao exame objetivo salientava-se equimose do pilar
amigdalino anterior esquerdo. A laringoscopia indi-
reta e direta permitia constatar edema da aritenoi-
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|

i‘r_
FIGURA 1. TC - espinha alojada no lobo esquerdo da
tiroide, perfurando a hipofaringe com orientacao obliqua.

FIGURA 3. TC - alojada na porcéo superior do lobo
esquerdo da tiroide.

FIGURA 2. TC - espinha destacada.

FIGURA 4. TC - espinha destacada.

de, prega ariepigldtica esquerda e apagamento do
seio piriforme esquerdo, sem objetivacdo do corpo
estranho.

Recorrendo a endoscopia digestiva alta, apenas se
constatou edema e congestao do seio piriforme es-
querdo, sem evidéncia de corpo estranho. Recorren-
do a tomografia computorizada (TC) cervical (Figs.
1-4) identificou-se corpo estranho com 26 mm alo-
jado no lobo esquerdo da tiroide, sem abcesso ou
hematoma.

Perante estes achados optou-se por realizar cervi-
cotomia exploradora (Figs. 5-10).

4Discussao

De acordo com a literatura médica, apesar da inges-
tdo de corpos estranhos ser comum, a perfuracdo e
migracao dos mesmos para estruturas justa-esofa-
gicas é rara (menos de 1% dos casos).* Em caso de
ingestao de corpo estranho, sobretudo pontiagudo
ou penetrante, com instalacdo subita de odinofagia,
disfagia, sialorreia, ou na presenca de sintomas e si-
nais de alarme, nomeadamente febre, toracalgia ir-
radiada a regiao interescapular e enfisema subcuta-
neo, pode justificar-se arealizacdo de TC para excluir
complicacdes, mesmo que a fibroscopia e a endosco-
pia digestiva alta sejam normais.> No caso descrito, o




FIGURA 5. Incisdo cervical anterior.

FIGURA 6. Afastamento do bordo superior e inferior da
incisao.

FIGURA 9. Espinhain loco.

FIGURA 7. Disseccdo por planos.

FIGURA 10. Espinha de bacalhau (dimenséo relativa).

CORPO ESTRANHO NATIROIDE
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diagnostico foi revelado pela TC que foi requisitada
pela alta suspeita clinica. Entre as complicacoes des-
critas pela ingestdo de espinha enumeram-se®?°: A
migracdo profunda para o esternocleidomastdideo,
para os espacos carotideo (com possivel rotura ca-
rotidea), submandibular, retrofaringeo e tiroideu,
ocorréncia de pneumomediastino, mediastinite e
fistula aortoesofagica. A penetracdo da tiroide é ex-
tremamente rara® e, nos casos até hoje descritos, s6
se manifesta tardiamente com formacao de abcesso
tiroideu, sendo a cervicotomia o procedimento mais
consensual para resgate do corpo estranho.? O caso
apresentado manifestou-se de forma rara, e a cervi-
cotomia permitiu a sua resolucao sem complicacoes.
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B Resumo

A sindrome de deiscéncia do canal semicircular superior € uma causa rara mas tratavel de vertigem. Ca-
racteriza-se pela presenca de fenémeno de Tullio, sinal de Hennebert e por hipoacusia de transmissao
com presenca de reflexo estapédico. O seu diagndéstico é confirmado por tomografia computorizada de
altaresolucdo do osso temporal. O tratamento, no caso de clinica incapacitante, é cirdrgico.

Descreve-se o caso de uma mulher de 36 anos com sindrome de deiscéncia do canal semicircular supe-
rior com deiscéncia completa a direita e adelgacamento dsseo a esquerda. A doente foi submetida, na
Unidade de Otorrinolaringologia do CUF Porto Hospital, a uma abordagem via fossa média com repavi-
mentacdo. Verificou-se uma completa resolucdo da sintomatologia.

Estado descritas duas vias de abordagem, fossa média e transmastoideia, e duas formas de procedimento,
oclusao ou repavimentacao. A abordagem transmastoideia, embora seja mais familiar ao otorrinolaringo-
logista, permite apenas a oclusdo da sindrome de deiscéncia do canal semicircular superior, a qual esta
associada amaior risco de lesdo das estruturas vestibular e coclear. A abordagem viafossa média, embora
mais invasiva permite optar pela oclusdo ou pela repavimentacao.

A abordagem via fossa média com repavimentacdo permitiu a resolucao da sintomatologia com pre-
servacao funcional. Trata-se do primeiro caso apresentado a nivel nacional tratado exclusivamente por
Otorrinolaringologia.

PALAVRAS-CHAVE: Canais Semicirculares; Cimentos Osseos: Doencas Vestibulares; Vertigem

KEYWORDS: Bone Cements; Semicircular Canals; Vertigo; Vestibular Diseases
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4Introducao

Os principios da fisiologia vestibular tém-se revela-
do Uteis na identificacéo e determinacdo da etiolo-
gia dos disturbios do labirinto. Em 1998, ao estudar
padroes de nistagmo e resultados de tomografias
computorizadas (TC) de ossos temporais em doen-
tes com vertigem induzida por estimulos sonoros
intensos ou variacoes de pressao no ouvido médio
ou intracranianas, Minor et al identificaram um gru-
po de doentes com nistagmo em plano paralelo ao do
canal semicircular superior (CSCS) induzido pelos
estimulos acima descritos.' Todos os elementos des-
te grupo apresentavam imagens na TC de deiscéncia
do canal semicircular superior. Em 1999 Smullen,
Andrist e Gianoli apresentam trés novos casos de
DCSCS confirmados e tratados cirurgicamente.?

A deiscéncia do CSCS (DCSCC) é uma forma de fis-
tula perilinfatica. Em circunstancias normais soé exis-
tem 2 pontos de aumento da compliance (sensiveis
a pressdo) no ouvido interno. A janela oval, através
da qual a energia sonora é transmitida ao ouvido in-
terno via platina do estribo, e a janela redonda, atra-
vés da qual a energia transmitida se dissipa, apos a
sua viagem pela céclea. Na SDCSCS ¢é criada uma
terceira janela. Os sintomas e sinais presentes nes-
ta sindrome devem-se as implicacdes fisiologicas da
presenca desta terceirajanela.®

Embora rara, com uma prevaléncia de deiscéncia
completa de 0,7% da populacao geral e de incom-
pleta (espessura de osso sobre o canal inferior a
0,1 mm) de 1,3%, trata-se de uma entidade com
impactos social e econémico consideraveis, dado o
quadro clinico associado.**

A sua etiologia mantém-se desconhecida, tendo sido
propostas varias teorias.

Na SDCSCS os sintomas vestibulares sdo os mais
comuns e 0s mais incapacitantes e podem incluir
desequilibrio cronico, fendmeno de Tullio, sinal de
Hennebert e osciloscopia.

Os sintomas e sinais auditivos devem-se igualmente
ao efeito de terceira janela. Compreendem hipoacu-
sia, acufeno, autofonia e plenitude aural.

O estudo complementar implica um estudo audio-
métrico que caracteristicamente mostra um gap aé-
reo-osseo de 5 a 10 dB em 2 ou mais frequéncias,
particularmente nos graves, com limiar 6sseo nor-
malmente abaixo dos O dB. As provas de impedancia
sao normais. Na eletrococleografia ha uma elevacao
do potencial de soma relativamente ao potencial de
acao (SP/AP >0,4). Relativamente a avaliacdo da fun-
cao vestibular os potenciais evocados miogénicos
vestibulares cervicais e oculares apresentam baixos
limiares e aumento das amplitudes (sensibilidade e
especificidade de 80%). No caso de deiscéncias gran-
des pode haver uma hiporreflexia ipsilateral nas pro-
vas caldricas.’

Quando o quadro clinico e o estudo dudio-vestibulo-
métrico levantam a suspeita de DCSC, o diagndstico
deve ser validado com pedido de TC de alta resolu-
cao do osso temporal. Recomenda-se o uso de cor-
tes de 0,5 mm e reconstrucdo das imagens no plano
do CSCS

Aproximadamente 1/3 dos doentes tém evidéncia
de deiscénciabilateral do CSCS. No caso de bilatera-
lidade, a clinica € mais exuberante num dos ouvidos.

Nas situacoes em que a clinica é incapacitante o
tratamento é cirurgico, estando classicamente des-
critas duas vias de abordagem, via fossa média e via
transmastoideia, e duas formas de procedimento,
oclusdo e arepavimentacdo.t1©

A via transmastoideia implica a realizacao de uma
mastoidectomia com identificacdo do CSCS e pos-
terior oclusdo. Embora seja uma via de abordagem
mais familiar ao Otorrinolaringologista, este proce-
dimento esta associado a maior risco de lesdo das
funcoes vestibular e coclear.!*

Aviafossamédiaimplica arealizacdo de craniotomia
e identificacdo do local de deiscéncia que poderé ser
ocluido ou repavimentado por fascia, cola biolégica
ou cimento biologico.*?

Foi descrita, em 2002 por Kartush, uma nova abor-
dagem, abordagem transcanal minimamente invasi-
va com reforco das janelas redonda e/ou oval. Esta
técnica baseia-se na tentativa de diminuir a com-
pliance das janelas redonda e oval através do seu
reforco com fascia e/ou cartilagem de forma a com-
pensar a existéncia de uma terceirajanela.*®
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FIGURA 1. Provas de impedancia normais.

FIGURA 2. Estudo imagiologico com TC.

FIGURA 3. Estudo imagiologico com TC.

A repavimentacao e o reforco das janelas permite a
manutencao das funcdes vestibular e coclear.

4Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 36 anos, recorreu a con-
sulta externa de Otorrinolaringologia (ORL) do CUF
Porto Hospital com um quadro progressivamente
incapacitante, com 7 meses de evolucao de vertigem
desencadeada por ruidos intensos e manobras de
Valsalva, hipoacusia direita e sensacdo de plenitude
aural, sem acufeno. O ambiente de trabalho implica-
va a exposicao, de forma episddica, a estimulos so-
noros intensos.

Dadas as implicacoes da clinica na sua qualidade de
vida e no seu trabalho, a doente ja tinha recorrido ao
seu médico assistente de Medicina Geral e Familiar,
tendo sido encaminhada para consulta de ORL onde
foi medicada com beta-histina 25 mg bd e alprazo-
lam 0,5 mg bd. Por manutencao da sintomatologia,
como referido, recorreu a nossa consulta.

Como antecedentes médicos salienta-se uma der-
matite de contacto grave, encontrando-se a doente
medicada com ciclosporina.

Ao exame fisico otorrinolaringologico apresentava
uma otoscopia normal, com sinal de Hennebert. Sem
nistagmo objetivavel com manobras de Valsalva mas
com queixas de vertigem.

DEISCENCIA DO CANAL SEMICIRCULAR SUPERIOR: ABORDAGEM CIRURGICA
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FIGURA 4. Repavimentacao.

FIGURA 5. Repavimentacao.

Apresentava prova de Romberg negativa mas com
um Fukuda positivo com desvio para a direita.

O restante exame revelou-se normal.

Efetuou estudo audiométrico, que mostrou uma hi-
poacusia de transmissdo moderada direita e ligeira
esquerda. As provas de impedancia foram normais
(Fig. 1).

Efetuou videonistagmografia que mostrou uma hi-
perreflexia bilateral de grau ligeiro.

Dada a suspeita de SDCSCS foi pedido estudo ima-
giologico com TC, que confirmou o diagnostico (Figs.
2e3).

Perante o quadro foi proposta a doente tratamento
cirdrgico que esta aceitou. Assim, foi submetida a re-
pavimentacao da deiscéncia do CSCS via fossa mé-
dia. A repavimentacao foi efetuada com amalgama
de pdé de osso e cola de fibrina recoberta por fascia
temporal (Figs. 4 e 5).

A cirurgia e pés-operatérios decorreram sem inter-
corréncias, tendo a doente tido alta ao fim de 4 dias.

Na 17 consulta de pds-operatério, uma semana apds
a alta hospitalar, referia auséncia de vertigem, dese-
quilibrio ou osciloscopia. Efetuou estudo audiomé-
trico as 2 semanas de pds-operatorio com encerra-
mento do gap aero-osseo a direita (Fig. 6).

Decorridos 6 meses do tratamento cirdrgico, a
doente mantém-se sem vertigem ou alteracoes do
equilibrio. Refere agora hipoacusia esquerda, sem
acufeno.

4Discussao

Embora rara, a DCSCS é uma causa tratavel de ver-
tigem e hipoacusia. O seu diagnodstico correto, para
além de possibilitar o seu tratamento evita aborda-
gens diagndsticas e terapéuticas inapropriadas.

A abordagem via fossa média com repavimentacao,
embora seja menos familiar ao otorrinolaringologis-
ta, oferece a possibilidade de resolucéo da sintoma-
tologia ao mesmo tempo que permite manter o nor-
mal funcionamento do canal semicircular superior.

E apresentado um caso ilustrativo no tocante a dificul-
dade que por vezes surge na interpretacao das quei-
xas dos doentes com DCSCS, levando & adocao de te-
rapéuticas ineficazes e adiando aresolucdo do quadro.

Uma vez feito e confirmado o diagndéstico cabe
ao Otorrinolaringologista definir a melhor via de
abordagem e a melhor técnica cirdrgica. Sendo
uma preocupacado cada vez mais premente, ndo sé
o tratamento da patologia mas também a preser-
vacao funcional do érgao, parece-nos de particular
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FIGURA 6. Estudo audiométrico as 2 semanas de pds-operatorio.

relevancia a abordagem via fossa média com repavi-
mentacdo do CSCS. Esta permite manter as funcoes
auditiva e vestibular, conforme o caso apresentado.
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B Resumo

Os autores descrevem o caso clinico de um doente com 69 anos com depressao psicotica e sintomas fisi-
cos exuberantes. Dados os sintomas fisicos significativos e o escaldo etério foi efetuada avaliacdo médica
que permitiu excluir doenca organica. Apesar da terapéutica psicofarmacoldgica realizada, o doente ndo
apresentou melhoria clinica significativa. Foi efetuada terapéutica eletroconvulsiva ainda na fase aguda,
e por recidiva sob terapéutica antidepressiva, também de continuacdo e de manutencdo. Atingiu-se assim
uma remissao total do quadro clinico e de funcionamento, tendo o doente retomado a sua atividade pro-
fissional. O relato deste caso justifica-se pela sua apresentacdo peculiar e pelo beneficio alcancado com
a realizacdo da eletroconvulsivoterapia (aguda e de continuacdo/manutencdo), associado a terapéutica
psicofarmacoldgica que garantiu uma remissao clinica significativa.

PALAVRAS-CHAVE: Depressao; Eletroconvulsivoterapia; Idoso

KEYWORDS: Depression; Electroconvulsive Therapy; Aged

4Introducao

A depressdo é uma doenca de elevada prevaléncia,
sendo que a sua incidéncia tem vindo a aumentar. O
estudo epidemiolégico de doenca mental em Por-
tugal encontrou uma prevaléncia de vida de 16,7%
para a perturbacdo depressiva major e de 1,4%
para a distimia (perturbacdo depressiva persisten-
te).! A etiopatogénese da perturbacio depressiva é
multifatorial. Os fatores genéticos contribuem para
uma vulnerabilidade para a doenca, que requerem a

existéncia de fatores ndo genéticos para que esta se
manifeste.? Os fatores ndo genéticos incluem uso de
substancias, caracteristicas de personalidade (ex.
neuroticismo, baixa autoestima) e eventos adversos
(ex.: perda parental, trauma). Fatores psicologicos e
sociais podem também contribuir para a etiologia da
depresséo. Todos estes fatores induzem alteracoes
na estrutura e funcdes cerebrais, incluindo diversos
neurotransmissores, eixo hipotalamo-hipofise-su-
pra-renal, cértex pré-frontal e ritmos circadianos
que condicionam a depressdo.®
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A depressdo na populacdo idosa é um problema
significativo e que esta associada a elevada comor-
bilidade, alteracdo da autonomia, uso excessivo de
cuidados de saude e aumento da mortalidade.* O
aumento do nimero de pessoas idosas eleva a fre-
quéncia de algumas doencas neuropsiquidtricas
cronicas, entre elas a depressdo. Para além dos fa-
tores de risco referidos para a depressdo na popu-
lacao em geral, no idoso acrescem outros como iso-
lamento social, viuvez, divércio ou separacao, baixo
nivel socioecondmico, comorbilidade médica em
geral, defeitos cognitivos e de funcionamento.> O
diagnostico diferencial da depressao no idoso é de-
safiante por multiplos aspetos, como doenca médica
concomitante, sintomas de outras doencas que se
sobrepdem aos da depressao (fadiga, perda de ape-
tite, queixas de memodria etc.), queixas fisicas impor-
tantes, dificuldades na comunicacao devido a défices
sensoriais, estigma associado a doenca mental, etc.
O tratamento da depressao no idoso, tal como nou-
tros grupos etdrios, inclui psicoterapia, psicofarma-
cologia e/ou eletroconvulsivoterapia.® Na escolha da
terapéutica antidepressiva, particular atencao deve
ser dada as comorbilidades médicas e a polifarmécia,
frequentes no doente idoso. A eletroconvulsivotera-
pia permanece uma importante opcao terapéutica
nos idosos, fundamentalmente pela sua seguranca
e eficacia. Esta indicada nos casos que nao respon-
deram a terapéutica antidepressiva, naqueles com
depressao grave e em que existe risco para a vida
do doente com necessidade de resposta terapéutica
mais rapida.”

4Caso Clinico

Doente do sexo masculino, de 69 anos de idade,
leucodérmico, casado, referenciado a consulta de
Psiquiatria em abril de 2014, por quadro com cerca
de seis meses de evolucdo de emagrecimento, obsti-
pacao acentuada, insonia inicial e ansiedade psiqui-
ca. A observacdo, apresentava-se vigil, colaborante,
orientado no espaco e no tempo, alo e autopsiqui-
camente. A memoria e a capacidade de raciocinio
estavam conservadas, todavia tinha cessado o tra-

balho na area da contabilidade onde se ocupava. O
humor era depressivo. O doente manifestava ideias
delirantes hipocondriacas, afirmando que tinha uma
doenca grave, provavelmente gastrointestinal, que
justificava o seu emagrecimento e obstipacdo acen-
tuadas. Apresentava ainda ideacao delirante de rui-
na, referindo que o seu rendimento econémico atual,
sem que tivesse havido alteracoes significativas, ndo
permitia adquirir os bens essenciais a sua vida. Nao
apresentava consciéncia moérbida significativa para
o seu estado clinico.

Nos antecedentes pessoais ndo apresentava his-
toria psiquiatrica significativa, sendo que estava
medicado ha trés meses com bromazepam, 3 mg
ao pequeno-almoco e zolpidem, 10 mg ao deitar,
ambos prescritos pelo seu Médico de Familia. Des-
tacava-se também a hipertensdo arterial medicada
com irbesartan/hidroclorotiazida 150/12,5 mg por
dia e controlada. Apresentava histéria familiar de
suicidio (tia materna aos 40 anos de idade) de cau-
sa desconhecida.

Dada a gravidade do quadro clinico foi decidido o
seu internamento imediato no Servico de Psiquia-
tria, com a hipdtese diagnodstica de perturbacao de-
pressiva major, episdédio Unico grave com sintomas
psicoticos, sendo necessario excluir causa organica
para a sua sintomatologia, nomeadamente doenca
neopldsica gastrointestinal.

Durante o internamento realizou avaliacdo clinica
laboratorial, que revelou ligeira anemia microciti-
ca (hemoglobina: 12,4 g/dL; hematocrito: 37,4%;
volume globular médio: 78,9 fL). Restantes valores
analiticos sem alteracoes, incluindo funcao tiroideia,
4cido fdlico, vitamina B12 e serologias para sifilis,
VIH 1 e 2. O doente realizou tomografia computo-
rizada cranio-encefdlica que revelou “auséncia de
alteracoes da densidade ou da morfologia do parén-
quima encefélico, em particular sugestivas de lesdo
vascular ou ocupando espaco, supra ou infratento-
rial”. A ressondncia magnética cranio-encefalica ndo
mostrou também “significativas alteracées de sinal
subcortical, sendo normais as dimensoes dos ventri-
culos laterais, do 3° e 4° ventriculos sendo também
adequadas e de acordo com o esperado no grupo
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etario, a volumetria das cisternas da base e da fossa
posterior, sem assimetrias focais”.

Como terapéutica prescreveu-se venlafaxina, que
foi titulada até 225 mg por dia, mirtazapina 45 mg
ao deitar e risperidona 2 mg ao deitar. O doente ndo
apresentou melhoria clinica significativa, mantendo
ideias delirantes hipocondriacas e sintomas fisicos,
como a obstipacdo marcada. Durante o internamen-
to iniciou ainda recusa alimentar. Realizou colonos-
copia que mostrou “duas angiodisplasias do cego,
uma das quais com cerca de 18 mm e outra com
6mm, sem evidéncia de hemorragia. Pélipo pedicula-
do com 8 mm, no célon descendente, removido com
ansa diatérmica, sem intercorréncias, sem outras
alteracoes do lUmen ou da mucosa”. O exame ana-
tomopatoldgico mostrou tratar-se de “polipo séssil
com adenoma tubular com displasia de baixo grau,
totalmente excisado”.

Apesar da terapéutica psicofarmacolégica, o doente
nao apresentou melhoria clinica significativa ao fim
de cerca de 6 semanas de internamento, sendo que
teve inclusivamente que ser submetido a entubacao
naso-gastrica para garantir a sua alimentacéo. Foi
entdo solicitado consentimento ao doente para tera-
péutica com eletroconvulsivoterapia (ECT). Realizou
entdo oito sessoes de ECT na fase aguda, sendo que
apos a segunda sessao ja apresentava melhoria clini-
ca, alimentando-se sozinho. Apresentou melhoria cli-
nica progressiva, com remissao praticamente total do
seu quadro clinico. Apds alta retomou por completo
a sua atividade profissional, mantendo a medicacdo
anterior iniciada durante o internamento. O doente
foi entdo seguido em consulta externa. Cerca de més
e meio depois apresentou agravamento clinico, com
recidiva do seu quadro clinico inicial, tendo retomado
entao tratamento com ECT. Optou-se por efetuar te-
rapéutica com ECT continuacao/manutencao, inicial-
mente uma sessao por semana, sendo que progres-
sivamente o perfodo de tempo entre as sessoes foi
alargado para o tempo atual de uma sessdo mensal.
Presentemente mantém a remissdo total do quadro
clinico, sendo que ja completou doze sessdes de ECT
C/M (cerca de um ano de follow-up) e mantém a tera-
péutica psicofarmacologica descrita.

4Discussao

O caso clinico apresentado ilustra a particularida-
de de um quadro depressivo grave em idoso, sem
antecedentes psiquiatricos relevantes. Quadro ca-
racterizado por humor depressivo, sintomas fisicos
exuberantes (emagrecimento, obstipacdo e disfagia)
e ideacao delirante congruente com o humor. Os sin-
tomas fisicos iniciaram-se apos a sintomatologia de-
pressiva. Neste caso salienta-se a verosimilhanca das
queixas fisicas apresentadas, que obrigaram a realiza-
cao de completo estudo organico, com exames com-
plementares de diagndstico para exclusao de causa
médica explicativa. Do ponto de vista diagnoéstico, o
quadro psiquiatrico apresentado de novo em idoso,
sem antecedentes psiquiatricos relevantes, obriga a
exclusdo de causa organica, nomeadamente, demén-
cia, acidentes cerebrovasculares, neoplasias, entre
outras. Também importava excluir intoxicacdes por
drogas e efeitos adversos de medicamentos.

A utilizacdo da ECT em doentes psiquiatricos é hoje
uma pratica comum, verificando-se um consenso
sobre a sua seguranca e elevada eficacia baseada
em multiplos estudos.® Todavia esta intervencdo
terapéutica permanece controversa e estigmatiza-
da junto da populacdo geral por informacao errada
ou incorreta, nomeadamente como o tratamento
é hoje realizado.” A principal indicacdo para a ECT
€ a depressao major grave, sendo uma terapéutica
particularmente eficaz, de rapida acao e segura na
depressdo geriatrica com sintomas psicoticos.’® A
ECT de continuacédo (até aos 6 meses) e manuten-
cdo (apds os 6 meses) visa prevenir respetivamente
arecidiva e recorréncia apds remissao com sucesso,
usando ECT na fase aguda. Tal como no caso apre-
sentado, a sua utilizacdo ficareservada para doentes
que responderam com sucesso a um curso de trata-
mento agudo e cuja farmacoterapia de continuacdo
e manutencao apenas falhou na prevencao da recidi-
va e/ou recorréncia.'!

A escolha da venlafaxina prende-se com o facto de
ser antidepressivo com dupla acdo noradrenérgica
e serotoninérgica, com indicacdo e comprovada efi-
cacia na depressao major.'? Procurou-se evitar o uso
de antidepressivos triciclicos, pelo efeito adverso co-
mum anticolinérgico, com consequente agravamento
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daobstipacéo, queixa fisica significativa no doente em
questdo. A escolha do antipsicotico risperidona de-
correu do seu perfil atipico, com poucos efeitos extra-
piramidais e indicado na depressao refrataria e com
sintomas psicoticos.’® O antidepressivo mirtazapina
foi usado com o objetivo fundamental de potenciar a
terapéutica antidepressiva e com o seu efeito sedati-
vo ajudar a corrigir as alteracoes de sono.'**°

4Conclusao

A peculiaridade deste caso reside na exuberancia
dos sintomas fisicos em contexto de perturbacao de-
pressiva em doente idoso, grupo etario cujo rapido
crescimento exige respostas particulares e eficazes.
Uma adequada avaliacdo do ponto de vista organico
e psiquidtrico permitiu um diagndéstico diferencial
correto. A escolha da terapéutica com ECT em fase
aguda e de continuacao/manutencao garantiu o éxi-
to daremissdo total da sintomatologia, com retomar
do funcionamento social e profissional do doente.
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B Resumo

Doente do sexo feminino, 38 anos, com meningioma encarcerando o nervo oético direito, condicionando
diminuicdo da acuidade visual ispsilateral, foi submetida a descompressdo endoscépica transesfenoidal.
Durante acirurgiaidentificou-se uma fistula de liguor que foi coberta com retalho livre de mucosa e pen-
so de celulose oxidada que no pds-operatorio originou um granuloma de corpo estranho e mucocelo es-
fenoidal condicionando cefaleias e nova diminuicao da acuidade visual apds uma melhoria transitéria. A
doente foi de novo operada: Removeu-se o corpo estranho e corrigiu-se de novo a fistula apenas com
retalho livre composto de 0sso e mucosa e sem penso.

Desta vez observou-se uma recuperacao gradual, com melhoria parcial da visdo permanente. A tomogra-
fia computorizada confirma descompressao do nervo ético e seio esfenoidal patente.

PALAVRAS-CHAVE: Descompressao Cirlrgica; Endoscopia; Meningioma; Nervo Otico: Seio Etmoidal:
Seio Esfenoidal

KEYWORDS: Decompression, Surgical; Endoscopy; Ethmoid Sinus; Meningioma; Optic Nerve; Sphenoid

Sinus

4Introducao

Caso clinico de uma descompressdo endoscopica
do nervo otico por via transesfenoidal, em mulher
de 38 anos com perda da acuidade visual ipsilate-
ral devido a compressao progressiva do nervo ético
por meningioma.

A escolha deste caso, além da sua complexidade, sin-
gularidade e especificidades mais a baixo discutidas,

pretende demonstrar que a equipa de Otorrinola-
ringologia e Neurocirurgia do CUF Descobertas
Hospital acompanha os avancos recentes extraor-
dindrios que se tém verificado ao nivel da cirurgia
endoscopica endonasal nomeadamente ao nivel da

cirurgia de base do cranio.

Existem historicamente varias técnicas cirlrgicas

descritas, com varios tipos de abordagem, mas nos
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Ultimos anos a via endoscépica endonasal tem ganho
popularidade entre os cirurgides de base do cranio.
Estatécnicatemagrande vantagem de permitir uma
otima exposicao do canal ético e dpex orbitario e de
ser minimamente invasiva. A sua utilizacdo em pato-
logia traumética do nervo otico estd bem documen-
tada. No entanto, existe ainda pouca literatura rela-
tivamente a descompressao endoscépica do nervo
otico em patologia ndo traumatica,’ como € o caso
do meningioma aqui descrito.

4Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 38 anos, sem anteceden-
tes pessoais relevantes, com uma histéria de perda
progressiva da acuidade visual a direita, 1/10 na
altura. Esta perda foi confirmada por campimetria
(Fig. 1) e potenciais evocados e devia-se a uma es-
tenose do canal 6tico por um meningioma estudado
por tomografia computorizada (TC) (Fig. 2) e resso-
nancia magnética (RM).

Perante esta situacdo, colocou-se indicacdo para
descompresséo cirtirgica do nervo ético.

Cirurgia - descompressao endoscopica transesfe-
noidal do nervo ético direito:

Apds descongestionamento das fossas nasais e infil-
tracdo com vasoconstritor nos territérios das artérias
etmoidal anterior e esfenopalatina no lado direito,
inspecionaram-se as fossas nasais com endoscopio
de 30° Foi realizada depois etmoidectomia posterior
para expor a parede medial da drbita. Posteriormen-
te procedeu-se a esfenoidectomia com alargamento
do ostium natural do seio esfenoide por forma a criar
uma boa abertura da parede anterior deste seio que
permitisse expor o nervo otico. J& dentro do seio
identificamos as principais referéncias anatéomicas,
nomeadamente os acidentes ésseos corresponden-
tes ao nervo 6tico, a artéria cardtida interna, o reces-
so otico-carotideo, e parte medial do dpex da orbita
na parede lateral do seio, ao quiasma otico, a sela tur-
ca e ao clivus esfenoidal na parede posterior.

Depois destes passos obtivemos uma boa exposicao
do canal ético e procedeu-se entdo a sua descom-
pressao. Neste caso comecou-se anteriormente por

FIGURA 1. Campimetria do olho direito - confirma
diminuicédo da acuidade visual do olho direito.

F &
FIGURA 2. TC dos seios perinasais onde se observa

compressao do nervo optico direito, evidente em
comparacdo com o contralateral.

FIGURA 3. Seio esfenoidal onde se observa nervo ético
direito (NO) exposto, tendo sido removida a sua
parede ¢ssea medial ao longo de todo o seu trajeto.
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FIGURAS 4 E 5. RM, corte axial e sagital respetivamente, onde se observa preenchimento completo do seio esfenoidal
direito.

remover a parte mais posterior lamina papiracea (cer-
cade 1 cm anterior a parede anterior do esfenoide)
utilizando uma cureta, sempre com o cuidado de man-
ter integro o peridstio da érbita. Depois realizou-se a
descompressdo do canal 6tico em toda a sua exten-
sao, desde o anel de Zinn anteriormente até a apofise
clinoideia posterior. Esta parte foi realizada primeiro
com broca (sempre acompanhada de irrigacdo para
nao haver lesdo térmica do nervo), e quando ja so ti-
nhamos uma fina camada de 0sso usamos uma cureta
para finalmente termos entdo completamente expos-
to o nervo otico. Enviaram-se amostras de 0sso para
analise por anatomia patoldgica.

Durante esta exérese 6ssea observou-se pequena
fistula de liquor iatrogénica que se corrigiu com re-
talho pediculado de mucosa septal e penso de celu-
lose oxidada (Surgicel®) com controlo imediato.

Apds revisdo da hemostase optou-se por nao colo-
car nenhum tipo de tamponamento nasal. A doente
teve alta ao 5° dia apds a cirurgia, sem queixas, me-
dicada com antibidtico, corticoide nasal e sistémico
e com indicacdo para repouso durante um més. ATC
de controlo realizada duas semanas depois confir-
mou descompressao do nervo em todo seu trajeto.

A doente foi acompanhada semanalmente em con-
sulta, onde foi feito controlo da cicatrizacdo e remo-
cao das crostas por endoscopia. A analise histologica
dos fragmentos dsseos revelou 0sso sem atipia ndo
sendo possivel de distinguir entre osso normal e os-

teoma. Neste seguimento pds-operatorio, apds uma
melhoria inicial de acuidade visual, ao fim de 3 sema-
nas a doente refere aparecimento de cefaleias e novo
agravamento da visdo que foi confirmado por Oftal-
mologia. Tendo em conta a persisténcia das queixas
apesar de tratamento médico foi pedida ressonancia
magnética (RM) que confirmou o aspeto endoscopico
de mucocelo do seio esfenoidal direito (Figs. 4 e 5).

Aos 2 meses de pds-operatorio optou-se entao por
realizar nova cirurgia para exploracdo endoscoépica
do seio esfenoidal. Nesta cirurgia por forma a au-
mentar a via de drenagem do seio esfenoidal fez-se
revisdo da esfenoidectomia direita com alargamento
daaberturado seio ao respetivo ostium contralateral
(esfenoidectomia esquerda) associada a remocao do
septo intersinusal e da parte mais posterior do septo
nasal (septectomia posterior). Durante o procedi-
mento encontrou-se tecido cicatricial no seio esfe-
noidal com nucleo fibroso (Fig. 6) que se removeu e
enviou para analise histoldgica. Com isto expds-se
de novo a fistula de liquor criada na cirurgia prévia
que foi novamente reparada, desta vez com recons-
trucao com enxerto de 0sso autélogo do septo nasal
e retalho livre de mucosa, sem penso. Mais uma vez
nao houve necessidade de tamponamento. A doente
teve alta ao fim de uma semana medicada com anti-
bidtico e corticoterapia local e sistémica e indicacdo
para repouso. A Anatomia Patoldgica confirmou a
suspeita de granuloma de corpo estranho em rela-
cao com a celulose utilizada no penso.
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FIGURA 6. Granuloma de corpo estranho (CE) do seio
esfenoidal.

FIGURA 7. Confirmacéo da melhoria da acuidade visual
pos-operatéria por campimetria.

Tal como paraaprimeira cirurgia, durante o primeiro
més de pds-operatdrio a doente foi observada se-
manalmente em consulta para remocao de crostas
e confirmar a cicatrizacdo. A doente foi melhorando
progressivamente, observando-se boa cicatrizacéo,
apresentando-se apenas com cefaleias episddicas,
mas registando-se melhoria da visdo para 5/10
confirmada por campimetria (Fig. 7). O estudo ima-
giologico com TC (Fig. 8) realizado 4 meses depois
permitiu confirmar que o seio esfenoidal ja ndo se
encontrava preenchido e mantinha a descompres-
sao do nervo otico.

Adoente continua a ser acompanhada por Otorrino-
laringologia e Neurocirurgia.

4Discussao

Neste artigo, relata-se o caso de uma mulher com
uma estenose do nervo otico cujo diagndstico pre-
sumido foi de meningioma da apdfise clinoide direi-
ta, que condicionou uma perda severa da acuidade
visual ipsilateral. A descompressdo do nervo ético
era a Unica opcao possivel para tentar recuperar a
visdo, e mesmo explicando que ndo se podia garantir
melhoria davisdo, a doente optou pela cirurgia.

Apesardeexistiremyviascirlrgicasdiferentes, optou-
-se pela via endoscopica endonasal tendo em conta
asuamenor invasibilidade e morbilidade. Além disso

FIGURA 8. TC em corte axial evidenciando
descompressao do nervo 6tico e seio patente.

permite um melhor acesso e com boa visibilidade do
trajeto do nervo 6tico na parede do seio esfenoidal.
Como referido na introducao, poucos estudos exis-
tem acerca do uso desta cirurgia em patologia ndo
traumatica do nervo ético que é rara. Exemplos de
causas de estenose do nervo otico na sua porcéo in-
tracanalicular sdo: Tumores (meningioma, displasia
fibrosa), hipertensdo intracraniana idiopéatica ou in-
fecdes como um pseudotumor inflamatoério.! O facto
de ndo haverem estudos prospetivos com esta técni-
ca faz com que os beneficios na acuidade visual se-
jam ainda questionados. No entanto os resultados
positivos publicados (37,5-70%)* fazem crer que é
uma opcao segura e eficaz.




Como pontos a salientar neste caso particular os au-
tores destacam:

« A importancia da descompressao do canal 6tico
em toda a sua extensao, desde o anel de Zinn até a
apdfise clinoide, expondo o mais possivel o nervo.
Estes aspetos pensam terem sido essenciais para o
sucesso obtido, nomeadamente no que diz respeito
avisao.

. Estudo da anatomia local pré-operatoério por TC
para evitar complicacdes: E importante avaliar o
complexo esfeno etmoidal, verificar se existem célu-
las esfeno-etmoidais, avaliar o nervo otico, a espes-
sura e densidade do 0sso que o cobre, a posicdo da
artéria carotida interna e se esta esta deiscente ou
nao. Este estudo e conhecimento anatdomico permi-
tiu gue ndo se usasse neuro-navegacao.

- Conhecer as complicacdes possiveis: Durante a ci-
rurgia observou-se uma fistula de liquor iatrogénica,
que é uma complicacdo descrita neste tipo de cirur-
gia,? pois sabe-se que o nervo 6tico é uma extensao do
cérebro e como tal estd envolvido pelas trés camadas
meningeas. Outra particularidade interessante deste
caso é orelato dacomplicacdo que resultou do uso do
penso de celulose oxidada na correcao desta fistula.
Os autores consideram que a presenca deste material
estranho levou a formacao de um granuloma que aca-
bou por preencher o seio esfenoidal condicionando
reagravamento das queixas visuais e aparecimento
de cefaleias algumas semanas apds a primeira cirur-
gia. Num segundo procedimento a correcao da fistu-
la ja foi feita apenas com material autdlogo (enxerto
composto de 0sso e mucosa). Os autores pensam que
este é um exemplo que fundamenta a sua ideia de que
para pequenas fistulas o uso de retalhos livres de mu-
COSa e 0SS0 Na sua Correcao parece ser mais seguro e
igualmente eficaz.

« Os cuidados pds-operatorios: De extrema impor-
tancia para o éxito obtido nesta cirurgia e neste tipo
de procedimentos os autores destacam como essen-
ciais o uso de antibidticos, a corticoterapia sistémica
e local, e 0 acompanhamento regular com observa-
cdo semanal em consulta para endoscopia e remo-
cao de crostas.
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B Resumo

O diagndstico tardio de luxacoes facetérias bilaterais cervicais pos-traumaticas é uma ocorréncia rara-
mente descrita na literatura, o que levanta problemas na orientacédo terapéutica destes doentes. Apre-
senta-se o caso clinico de uma doente de 44 anos, observada na consulta de Neurocirurgia por cervi-
calgia persistente, 8 meses apds um politraumatismo. O exame fisico ndo revelou evidéncia de défices
neuroldgicos. O estudo imagiolégico revelou uma luxacao facetéria bilateral em C5-Cé. Neste contexto
a doente foi submetida a tratamento cirtrgico por abordagem combinada (posterior-anterior-posterior)
sob monitorizacao neurofisioldgica intra-operatoria.

PALAVRAS-CHAVE: Luxacoes; Vértebras Cervicais; Traumatismos da Medula Espinal

KEYWORDS: Cervical Vertebrae; Dislocations; Spinal Cord Injuries

4Introducao

A coluna cervical é o segmento vertebral mais fre-
quentemente afetado em traumatismos de alta
energia.! Cerca de 6-15% das lesdes da coluna cer-
vical correspondem a luxacdes facetérias, estando
luxacoes bilaterais frequentemente associadas a le-
sao neuroldgica.? De acordo com o sistema de Clas-
sificacdo Filogenética de Allen,® luxacoes facetarias
cervicais bilaterais (LFCB) resultam de um mecanis-
mo de hiperflexao e posterior distraccdo da coluna

cervical, geralmente com deslocamento anterior de

50% ou mais, do corpo vertebral superior sobre cor-
po vertebral inferior. A necessidade de estabilizacdo
cirdrgica dos casos de LFCB retine consenso.*

Na literatura, a frequéncia de lesdes cervicais ndo
diagnosticadas varia entre 5% a 20%.> No entanto,
casos de diagnostico tardio de LFCB (superior a 3-8
semanas) encontram-se raramente descritos, o que
levanta problemas na orientacdo terapéutica destes
doentes. As principais questdes relacionam-se com
o risco de deterioracdo neuroldgica e com a técnica
cirdrgica, nomeadamente as diferentes combina-
coes de abordagens cirurgicas.
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FIGURA 1. Radiografias cervicais de perfil mostraram subluxacao anterior de 50% do corpo vertebral de C5 sobre Cé
com deslocamento bilateral das facetas C5-Cé (A) flexdo (B) extensao.

Apresentamos uma revisdo da literatura e caso cli-
nico ilustrativo de uma LFCB diagnosticada e trata-
da de forma eficaz 8 meses apds o traumatismo. Na
nossa revisao, apenas dois autores®’ descreveram
casos semelhantes, com tempo de evolucao igual ou
superior (8 e 14 meses). Este caso clinico reforca a
importancia do tratamento cirtirgico das luxacdes
facetérias bilaterais cervicais mesmo quando, como
no presente caso, o diagndéstico é tardio. Realcamos
a importancia da monitorizacdo neurofisiologica in-
tra-operatoria nestes casos, fundamental ao permi-
tir um diagnostico precoce de eventual atingimento
mielo-radicular resultante da manipulacao cirurgica
imprescindivel, tendo pois um contributo importan-
te na reducao da morbilidade cirurgica.

4Caso Clinico

Doente de 44 anos, sexo feminino, sem anteceden-
tes pessoais de relevo. Histéria de politraumatismo
na sequéncia de atropelamento, tendo recebido na
altura assisténcia hospitalar com alta subsequente,
medicada com analgésico. Apds 8 meses, por manu-
tencdo de quadro algico cervical incapacitante com
caracteristicas mecanicas, recorreu a consulta. O exa-

me fisico ndo revelou défices neurolégicos. O estudo
imagioldgico demonstrou uma subluxacao anterior
de 50% do corpo vertebral de C5 sobre C6 com des-
locamento bilateral das facetas C5-Cé6 (DFS3 - Clas-
sificacdo de Allen®), (Figs. 1 e 2). A ressondncia mag-
nética (RM) mostrou prolapso do disco intervertebral
C5-Cé6, com obliteracdo do espaco subaracnoideu
anterior, sem hipersinal medular (Fig. 3). De acordo
com os achados clinicos e imagioldgicos, este caso
pontuava 6 no sistema de Classificacdo de Lesdes
da Coluna Cervical Subaxial (SLIC).2 Neste contexto
a doente foi submetida a tratamento cirtrgico por
abordagem posterior-anterior-posterior, inicialmen-
te com facetectomia parcial bilateral C5 e Cé por via
posterior, que permitiu reducao parcial do desloca-
mento; de seguida foi realizada discectomia anterior
C5-C6 e artrodese com auto-enxerto (crista iliaca) e
placa, obtendo-se reducao completa apds distraccéo
do espaco discal; no final, foi realizada nova via poste-
rior para fixacdo bilateral com parafusos nas massas
laterais e placas de titanio em C5 e Cé. A cirurgia foi
efetuada sob monitorizacao neurofisiologica intra-
-operatéria (MNIO) com potenciais somatossensiti-
vos e potenciais evocados, ndo tendo sido registada
qualquer interferéncia nestes potenciais durante o
posicionamento e cirurgia.




FIGURA 2. Cortes sagitais da tomografia computadorizada mostraram anterolistesis de C5 sobre Cé, com luxacdo
facetéria direita e subluxacao facetaria esquerda em C5-Cé.

FIGURA 3. Corte sagital, ponderacdo T2, daressonancia
magnética nuclear revelou prolapso do disco
intervertebral C5-C6, com obliteracao do espaco
subaracnoideu anterior, sem hipersinal medular.

O pos-operatério decorreu sem complicacdes ou
ocorréncia de défices neuroldgicos. A radiografia
cervical de perfil pds-operatoria, em flexdo e exten-
sdo, demonstra boa colocacdo da instrumentacao e
auséncia de sinais de instabilidade (Fig. 4). Aos 6 me-
ses de seguimento a doente mantém melhoria muito
significativa da cervicalgia e auséncia de limitacao
nas atividades de vida didria.

4Discussao

Deslocacoes facetarias bilaterais na coluna cervical
subaxial sdo lesdes instaveis, frequentemente as-
sociadas a défices neurologicos significativos. Um
estudo por RM realizado por Carrino et al,” em 30
doentes com LFCB mostrou: Disrupcao do ligamen-
to longitudinal anterior (26,7%), herniacdo ou dis-
rupcao do disco intervertebral (?0%), disrupcdo do
ligamento longitudinal posterior (40%), fratura fa-
cetéria (63,3%) e disrupcao do complexo ligamentar
da coluna posterior (97%). O tratamento precoce
€ necessario para prevenir o risco de deterioracao
neurologica adicional. No entanto, alguns doentes
apresentam lesdes neuroldgicas minor ou ausen-
tes® o que, nalguns casos, poderd justificar o atraso
no diagnostico. Adicionalmente, afalha no diagnosti-
co inicial de lesdes cervicais ndo € incomum, mesmo
recorrendo a estudos por tomografia computadori-
zada (TC) e RM." Um estudo realizado por Platzer
et al® que incluiu 367 doentes com lesdes cervicais,
mostrou uma taxa de faléncia diagnoéstica de 4,9%,
apontando como principais razées para o atraso no
diagndstico ainterpretacdo errénea dos achados ra-
diologicos e realizacao de conjuntos de incidéncias
radiograficas incompletos.

DIAGNOSTICO E TRATAMENTO TARDIO DE LUXACAO CERVICAL BILATERAL POS-TRAUMATICA: CASO CLINICO E REVISAO DA LITERATURA
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Efectuamos uma revisdo dos casos de luxacoes face-
tarias cervicais bilaterais tardias descritos na litera-
tura,®71012:18 encontrando-se os principais achados
sumarizados na Tabela 1. A nossa doente, 44 anos
de idade com LFCB em C5-Cé foi submetida a trata-
mento 32 semanas apds a lesdo traumatica. A maio-
ria (80%) dos casos revistos foi tratado antes das
12 semanas. Apenas dois autores reportaram uma
evolucdo semelhante ao caso clinico descrito por
nos, o doente com tratamento mais tardio na série
de Bartels e Donk? (32 semanas) e um caso clinico
apresentado recentemente por Srivastava et al,” tra-
tado apds as 98 semanas. Tal como descrito pelos
autores, nem todos os casos correspondem a falha
no diagnostico, existindo outras razoes para atrasos
no tratamento, como tentativas de tratamento con-
servador, perda no seguimento e procura de uma se-
gunda opinido pelo doente.

O tempo necessario para considerar uma lesao
como tardia varia entre 3,101815 416179 8¢ sema-
nas, de acordo com o autor. Todos estes casos tém
emcomum o factodas lesdes ndo serem tratadas no
periodo apropriado e as opcoes terapéuticas serem
limitadas no momento do diagndéstico. O diagnoés-
tico tardio das LFCB representa um desafio, uma
vez que o tratamento ideal destes casos nao esta
estabelecido na literatura.'* Deformidade progres-
siva, fusdo 6ssea, envolvimento articular por tecido
fibroso, disrupcdo ligamentar e dos tecidos mo-
les, remodelacdo articular e risco de deterioracao
neurolégica contribuem para o dilema cirurgico. O
tratamento conservador esta associado a uma alta
taxa de recidiva.*

Encontram-se descritas diversas abordagens cirur-
gicas para o tratamento de doentes com LFCB tar-
dias, utilizando combinacdes de acessos anteriores
e posteriores e instrumentacao. O tratamento ideal
tem como objectivos a obtencado de alinhamento
sagital adequado, descompressdo das estruturas
neurolégicas, fusao solida e alivio da dor. Uma re-
ducdo anatdmica requer o uso de um procedimen-
to combinado. A reducao fechada por tracao é bem
sucedidaem apenas 20% dos casos que se apresen-
tam mais de 72 horas apos a lesdo.® A remocao do
tecido fibroso que funde as facetas, desbloquean-

FIGURA 4. Radiografias cervicais de perfil pos-
operatdérias mostraram boa colocacdo da
instrumentacao e auséncia de sinais de instabilidade
(A) posicdo neutra (B) flexdo (C) extenséo.




do-as, de forma a permitir reducdo adicional pode
ser um primeiro passo, apesar da reducao total so
ser possivel apos distracdo do espaco discal, devi-
do a resisténcia oferecida pelas articulacées unco-
vertebrais.® Na nossa revisdo da literatura, apenas
dois autores®’ optaram pela abordagem cirlrgica
posterior-anterior-posterior. Bartels e Donk® re-
portaram os primeiros dois casos com acesso an-
terior inicial, sendo que as tentativas de reducéo
do deslocamento apds a discectomia falharam em
ambos os casos, apesar de diversas tentativas de
manipulacao. No entanto, unicamente com liber-
tacdo posterior, a reducdo nao foi possivel, tendo
sido obtida apenas apods distraccdo do espaco dis-
cal. Com base nesta experiéncia, os autores altera-
ram a estratégia de forma a incluir um procedimen-
to posterior-anterior-posterior, no qual as facetas
sdo completamente libertadas e o deslocamento é
reduzido apos discectomia, com fixacdo posterior
subsequente. Com esta sequéncia, o nimero de
posicionamentos é reduzido (dois ao invés de trés).
A mesma opcao cirurgica foi também descrita por
Srivastava et al. Concordando com a experiéncia de
Bartels e Donk¢ e de Payer e Tessitore,” optaram
pela abordagem posterior-anterior-posterior, com
resultados satisfatorios. Gonschorek,?° no comen-
tario sobre esse artigo recomenda também a opcao
por via posterior-anterior-posterior, ressalvando
a presenca de herniacao discal significativa como
indicacdo para um acesso anterior inicial. Payer e
Tessitore! relatam um caso clinico com aborda-
gem anterior-posterior-anterior, no qual surgiram
dificuldades na reducéo inicial e colocacdo da cage,
tal como previamente descrito.

Hassan et al*® reportaram uma série de 10 doentes
com LFCB tardia tratada inicialmente com uma se-
mana de tracdo craniana. A reducao foi conseguida
em apenas 2 doentes, sendo seguida de discecto-
mia anterior e fusdo. Madhavan et al** incluiram
3 casos de LFCB na sua série de lesées da coluna
cervical, identificando-os como lesoes secundarias
tratadas com revisdo do acesso posterior prévio; 1
caso foi tratado de forma conservadora. Os casos
descritos por Barrenechea et al*? e Sanaullah et al*®
sdo relativamente precoces, com 8 semanas. Liu et

al® Jain et al,** e Goni et al*® descreveram proce-
dimentos posterior-anterior em pequenas séries
de LFBC, reportando reducdo bem sucedida apos
libertacao posterior e colocacdo de arame inte-
respinhoso para fixacdo posterior. Tal como des-
crito previamente, um acesso inicial posterior ndo
é suficiente para assegurar reducdo satisfatoria,
particularmente nos casos mais tardios e nos quais
nao foi realizada libertacdo das articulacdes unco-
vertebrais; além disso, o arame interespinhoso nao
oferece a estabilidade dos parafusos colocados nas
massas laterais.

Em geral, nos casos descritos foi possivel obter con-
dicdes neuroldgicas e biomecanicas satisfatérias.
Estes resultados favoraveis ressalvam a importancia
e seguranca do tratamento das LFCB tardias. A uti-
lizacdo da MNIO tem alcancado importancia cres-
cente, como ilustrado nos artigos mais recentes da
nossa revisdo.”'? Num procedimento de multiplas
fases, que inclui reducao de um deslocamento signi-
ficativo, diversos posicionamentos e descompressao
das estruturas neuroldgicas, a MNIO aumenta a se-
guranca do doente e a confianca do cirurgido, contri-
buindo para melhores resultados.

4Conclusao

O tratamento cirdrgico tardio das LFCB é seguro
e essencial para a correcdo da deformidade e des-
compressao das estruturas neuroldgicas, indepen-
dentemente do tempo decorrido. Nestes casos é
necessario considerar procedimentos de multiplas
fases para uma reducao bem sucedida. De forma a
minimizar o tempo cirdrgico e os posicionamentos
necessarios, a opcao pela abordagem posterior-an-
terior-posterior parece-nos a adequada. O recurso
a MNIO contribui para melhorar resultados.
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B Resumo

doenca de Still do adulto.

Adoencade Still do adulto € uma doenca inflamatdria sistémica, rara, de etiologia desconhecida, classica-
mente caracterizada pela triade de febre elevada, rash cutaneo tipico e artrite/artralgias.

Uma mulher de 30 anos, previamente saudavel, recorreu a Consulta de Doencas Autoimunes da CUF
Belém Clinica apds vérios episodios, de carater recorrente, caracterizados por febre elevada, rash cuta-
neo, odinofagia, adenopatias e artralgias, os quais se prolongaram durante cerca de 10 meses. Analitica-
mente destacava-se elevacdo dos parametros inflamatérios, nomeadamente elevacéo da ferritina. Apds
exclusao de outras provaveis etiologias, e com base nos critérios de Yamaguchi, foi feito o diagndéstico de

Este casoilustra adificuldade de diagndstico desta patologia, sendo este frequentemente moroso devido
ainespecificidade de sintomas e a inexisténcia de um teste especifico de doenca.

PALAVRAS-CHAVE: Doenca de Still de Inicio Tardio; Doencas da Pele

KEYWORDS: Skin Diseases; Still's Disease, Adult-Onset

4Introducao

A doenca de Still do adulto é uma doenca inflama-
toria sistémica, de etiologia desconhecida, caracte-
rizada por febre elevada, rash cutdneo evanescente

e artrite.’? Tem uma incidéncia anual de 0,16 casos

por 100.000 habitantes, com igual distribuicdo por
géneros, atingindo predominantemente adultos
jovens.>> Na maioria das vezes, o seu diagnostico é
complexo devido a enorme variabilidade de formas
de apresentacdo e a auséncia de um exame especifi-
co de diagndstico.®
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FIGURA 1. Rash cutaneo com envolvimento da face (A) e membro inferior (B).

4Caso Clinico

Os autores pretendem ilustrar o caso de uma mulher
de 30 anos, sem antecedentes pessoais de relevo,
que recorre a Consulta de Doencas Autoimunes em
abril de 2013 por um quadro com duas semanas de
evolucao de febre diaria, de predominio vespertino,
com temperatura axilar méxima de 39°C, associada
a odinofagia, adenopatias cervicais e submandibu-
lares dolorosas, rash cutdneo maculopapular (Fig.
1) naface, tronco e membros, ndo pruriginoso, e po-
liartrite de ritmo inflamatério, bilateral, migratoria
e aditiva, com envolvimento dos punhos, joelhos e
articulacoes tibiotéarsicas.

Referia, cerca de dez meses antes de recorrer a
consulta, gquadros clinicos com caracteristicas seme-
Ihantes ao descrito, com cardter recorrente:

O primeiro episddio ocorreu em junho de 2012,
tendo-se caracterizado por febre, odinofagia e
adenopatias cervicais, interpretado como infecdo
respiratoria de etiologia viral. Foi medicada com
anti-inflamataério nao esteroide (AINE), com melho-
ria. Durante esta terapéutica iniciou rash cutaneo
maculopapular, que envolvia apenas os membros

inferiores, colocando-se a hipdtese diagndstica de
toxidermia ao AINE, tendo iniciado corticoterapia e
obtendo-se resolucdo das queixas.

Permaneceu assintomatica durante dois meses, al-
tura em que ocorreu recrudescéncia da sintomato-
logia, tendo, nessa altura, sido excluida a hipdtese de
doenca linfoproliferativa. Foi medicada com amoxi-
cilina, 4cido clavulanico e AINE, verificando-se me-
Ihoria do quadro.

Apds um més sem qualquer sintoma iniciou artrite
com as caracteristicas suprarreferidas, tendo-se
automedicado com AINE, com total resolucao das
queixas.

Trés meses depois apresentou-se com febre, odino-
fagia e rash cutaneo, identificando-se, no decurso do
estudo etiologico, elevacdo das transaminases (cer-
cade 10 vezes o limite superior do normal). Realizou
ecografia abdominal que descreveu hepatomegalia
com parénguima homogéneo, tendo sido novamen-
te medicada com AINE com resolucdo do quadro
clinico. Permaneceu, posteriormente, assintomatica
durante um periodo de trés meses, altura em que
recorreu a Consulta de Doencas Autoimunes com o
quadro inicialmente referido.




TABELA 1. Resultados da investigacao diagnostica |.

Resultados laboratoriais

Virus Epstein Barr (IgM, 1gG) | Negativo, Positivo

Citomegalovirus (IgM, 1gG) | Negativo, Negativo

Toxoplasma gondii (1gM, 1gG)
Parvovirus B19 (IgM, 1gG)

Mycoplasma pneumoniae

Negativo, Negativo

Negativo, Negativo

Negativo, Negativo

(IgM, 1gG)

Leptospira (IgM, 1gG) Negativo, Negativo
VDRL Negativo

Titulo de antiestreptolisina Negativo

O (TASO)

VIH1e?2 Negativo

VHC Negativo

VHB (Ag Hbs, Ac anti-Hbc, | Ndo reativo, Nao
Ac anti-Hbs) reativo, Positivo
lgra Negativo
Hemoculturas Negativas

e Urocultura

Enzima conversora 37 (<68)

de angiotensina (ECA)

ANAs 1/180

ENAs Negativo
p-ANCA, c-ANCA Negativos

Fator reumatoide <10

Da observacdo na Consulta destacava-se a existén-
cia de adenomegalias na regido cervical, submandi-
bular e supraclavicular esquerda, dolorosas a pal-
pacao, moveis, de bordos regulares e consisténcia
elastica, bem como ligeiro edema e dor a palpacao
das articulacées dos punhos, joelhos e tibiotarsicas.

Analiticamente destacava-se anemia normocitica
e normocrémica (Hb 10,6 g/dL; VGM 85,6 fl; HGM
26 pg); leucocitose (22,4x10%/L) com neutrofilia
(82,4%); trombocitose (415x107/L) e elevacdo dos
marcadores inflamatorios (velocidade de sedimenta-
¢cao 89 mmna 17 hora; proteina C-reativa 5,8 mg/dL
e ferritina 1100 ng/l). Apresentava funcao hepética,
marcadores de colestase e citdlise hepaticos, funcao
renal e ionograma completo dentro dos pardametros
da normalidade; o sedimento urinario ndo apresen-
tava alteracées.

TABELA 2. Resultados da investigacdo diagnéstica ll.

Exames imagioldgicos

Radiografia de torax Sem alteracoes

Ecografia abdominal Sem alteracoes

Sem sinais diretos ou
indiretos de vegetacoes
valvulares

Ecocardiograma
transtoréacico

TC téraco-abdomino-
-pélvica

Sem alteracoes

TABELA 3. Critérios de diagnostico de Yamaguchi.

Critérios de diagnéstico da doenca de Still
do adulto

Major

. Febre >39°C (=1 semana)

. Artralgias ou artrite (22 semanas)

« Rash tipico

- Leucocitose (>10.000/microl)
com =280% neutrofilos

Minor

- Odinofagia

- Linfadenopatias

- Hepatomegélia ou esplenomegalia
. Elevacdo das transaminases

« ANA e FR negativos

Presenca de 5 critérios (=2 critérios major)

Foram excluidas patologias com quadros clinicos
semelhantes, nomeadamente infeciosas, doencas
linfoproliferativas, sarcoidose e outras doencas au-
toimunes (Tabelas 1 e 2).

Apos exclusao das patologias referidas e de acordo
com os critérios de Yamugachi” (Tabela 3) foi estabe-
lecido o diagndstico de doenca de Still do adulto. Foi
instituida terapéutica com prednisolona na dose de
1 mg/kg/dia, com reagravamento da sintomatologia
apos reducao da dose de prednisolona. Nessa altura
foi iniciada terapéutica oral com hidroxicloroquina
400 mg/dia, metotrexato 10 mg/semana e manteve
terapéutica com prednisolona 10 mg/dia, com me-
Ihoria clinica e laboratorial.

DOENCADE STILL DO ADULTO
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4Discussao

A doenca de Still do adulto foi descrita pela primei-
ra vez por Bywaters em 1971, permanecendo a sua
etiologia desconhecida.»® Fatores genéticos e agen-
tes infeciosos, como o virus Epstein-Barr, citome-
galovirus, parvovirus B19 Yersinia enterocolitica e
Mycoplasma pneumoniae parecem desempenhar um
importante papel na sua etiopatogénese.!

Clinicamente é caracterizada pela triade classica de
febre elevada, rash cutadneo caracteristico e artri-
te/artralgias.! A semelhanca do caso apresentado,
a febre é habitualmente elevada (frequentemente
>39°C), com um ou dois picos didrios, de predomi-
nio vespertino, cedendo parcialmente aos antipiré-
ticos. O rash cutaneo tipico é evanescente, macular
ou maculopapular, de cor salméo, ndo pruriginoso, e
ocorre aguando dos picos febris, desaparecendo com
a apirexia. Envolve predominantemente o tronco e
0s membros, podendo ocorrer nas palmas das maos,
plantas dos pés ou face, como no caso descrito.! Da-
das as possiveis semelhancas, as alteracoes cutaneas
sdo frequentemente confundidas com reacoes alér-
gicas secundarias a farmacos. As artralgias, com ou
sem artrite, constituem uma manifestacao clinica na
maioria dos doentes. Embora o envolvimento possa
ser oligoarticular, o habitual é que seja poliarticular e
aditivo, envolvendo predominantemente os joelhos,
punhos e tibiotarsicas, como no caso apresentado
sendo menos comum o atingimento dos cotovelos,
interfalangicas proximais e distais, articulacado do om-
bro e temporomandibular.* A presenca de odinofagia
€ um achado comum - numa série de 341 casos, a
odinofagia foi descritaem 69% dos doentes, podendo
preceder o aparecimento da restante sintomatologia
e ter carater recorrente,” como se verificou no caso
descrito. Cerca de metade dos doentes apresenta
adenomegdlias cervicais e dolorosas, sendo a esple-
nomegalia um achado menos habitual.’® A ocorréncia
de alteracdes das transaminases e de hepatomegalia
é, igualmente, comum.®

O acometimento de outros sistemas de 6rgaos é
raro, embora possa surgir envolvimento dos siste-
mas respiratorio (derrame pleural, fibrose pulmonar
e sindrome de dificuldade respiratoéria aguda),® car-
diaco (pericardite e/ou miocardite, tamponamento
cardiaco),? hematolégico (purpura trombocitopénica

trombotica, sindrome hemofagocitico), renal (nefrite
intersticial, glomerulonefrite, amiloidose secundéria),
neurolégico (meningite assética, encefalite) ou oftal-
molodgico (uveite, queratoconjuntivite sicca).*

Apesar do diagndstico desta entidade ser clinico, exis-
tem alteracoes analiticas caracteristicas que podem
auxiliar ao seu estabelecimento, tal como a eleva-
cdo de parametros inflamatdrios e proteinas de fase
aguda, como a velocidade de sedimentacao, a pro-
tefna C-reativa e a ferritina sérica.*'® Relativamen-
te a esta ultima, de acordo com diversos autores,*©
quando se verifica uma elevacao cinco vezes superior
ao limite superior da normalidade (ferritina sérica
>1000 ng/mL), traduz-se numa sensibilidade de 80%
e numa especificidade de 46% para o diagndstico de
doenca de Still do adulto. A presenca de leucocitose
com predominio de polimorfonucleares é habitual,
bem como a existéncia de anemia normocitica e nor-
mocromica e de trombocitose." Ao contrario do que
ocorre em diversas doencas autoimunes, o estudo
imunologico na doenca de Still do adulto é tipicamen-
te negativo: anticorpos antinucleares (ANA) e fator
reumatoide sdo negativos na grande maioria dos ca-
sos, podendo apresentar um titulo baixo em 10% dos
doentes, geralmente de forma transitoria.**

O caso clinico apresentado pretende ilustrar a di-
ficuldade diagndstica da doenca de Still do adulto,
quer pela inespecificidade da sintomatologia, quer
pela auséncia de um marcador especifico de doenca.
Assim, é imperativa a exclusao de outras patologias
que cursam com quadros clinicos semelhantes, no-
meadamente infecdes (sobretudo de etiologia viral),
neoplasias (com maior énfase para as doencas lin-
foproliferativas), outras doencas do foro autoimu-
ne (nomeadamente doencas do tecido conjuntivo,
vasculites) e doencas granulomatosas (como a sar-
coidose).**? O facto de se tratar de um diagnostico
de exclusao resulta, muitas vezes, num atraso do
diagnostico. Algumas séries de casos'® referem que
aidentificacdo desta patologia é feita, em média, 6,9
meses apos o inicio dos sintomas; no caso apresen-
tado, o estabelecimento do diagnostico tardou cerca
de 1 ano. Varios critérios de diagnostico foram pro-
postos até & atualidade, sendo os critérios de Yama-
guchi et al” os mais comummente utilizados (Tabela
3), permitindo uma sensibilidade de 93,5% na identi-
ficacdo da doenca.™




O tratamento inicial da doenca de Still do adulto con-
siste na utilizacdo de anti-inflamatdérios ndo esteroi-
des; no entanto, a maioria dos doentes necessitara de
terapéutica com corticosteroides para controlo dos
sintomas.* O esquema mais habitual baseia-se na uti-
lizacdo de prednisolona na dose de 0,5-1 mg/kg/dia,
sendo que cerca de 76% dos doentes responde favo-
ravelmente a corticoterapia. Em situacoes de risco de
vida, como nos casos de compromisso hepético grave,
tamponamento cardiaco ou coagulacéo intravascular
disseminada, entre outros, pode ser equacionada a
utilizacdo de pulsos de metilprednisolona endove-
nosa.' A terapéutica com farmacos modificadores de
doenca é preconizada nos casos de auséncia de res-
posta a corticoterapia ou de necessidade de elevadas
doses de corticoides para controlo sintomatico, po-
dendo ser considerada, particularmente em doentes
com patologia articular, com o objetivo de atrasar a
progressao da doenca. O metotrexato demonstrou
eficacia nos doentes com envolvimento articular®®
e a imunoglobulina endovenosa também provou ser
benéfica no tratamento das exacerbacoes da doen-
ca.! A terapéutica biologica de 1° linha consiste na
utilizacdo do antagonista do recetor da interleuci-
na-1 (anankira), seguindo-se os farmacos anti-TNF
alfa (etanercept e infliximab).!

4Conclusao

O caso clinico apresentado demonstra a complexida-
de do diagnostico de doenca de Still do adulto, mesmo
perante uma apresentacao classica desta entidade.
Pelo facto do quadro clinico caracteristico ocorrer
num vasto leque de patologias, varias das quais sao
mais prevalentes do que a doenca de Still do adulto,
a sua identificacdo é frequentemente tardia ou, em
Ultima instancia, poderd até ndo ser efetuada. Desta
forma, é fundamental o clinico ter em consideracao
esta hipotese como fazendo parte do diagnéstico di-
ferencial num contexto clinico apropriado.
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B Resumo

renal multiquistica.

pia flexivel com laser.

Ectopia renal é uma das mais comuns anomalias de desenvolvimento renal, mas sao poucos os casos de
ectopiarenal cruzada com fusdo publicados na literatura.

O termo é derivado das palavras gregas ek (“fora”) e topos (“lugar”) e literalmente significa “fora do lugar”.

A ectopia renal cruzada, geralmente apresenta-se de forma silenciosa, podendo em certos casos mani-
festar-se com infecdo urindria de repeticao, nefrolitiase, obstrucdo da juncdo ureteropiélica e displasia

Os autores apresentam um caso de ectopia renal cruzada com fusdo diagnosticada no contexto de dores
abdominais acompanhadas de hematuria. O diagndstico de nefrolitiase foi feito por tomografia axial com-
putorizada e o doente foi submetido com sucesso a litotripsia endoscopica completa por ureterorrenosco-

PALAVRAS-CHAVE: Anomalias Urogenitais; Infecdes Urinarias

KEYWORDS: Urinary Tract Infections; Urogenital Abnormalities

4Introducao

Ectopia renal ¢ uma das mais comuns anomalias de
desenvolvimento renal, mas sdo poucos os casos de ec-
topiarenal cruzada com fusao publicados na literatura.

O termo é derivado das palavras gregas ek (“fora”) e
topos (“lugar”) e literalmente significa “fora do lugar”.

Os autores selecionaram este caso pela sua raridade
e pela escassez de sintomatologia que obriga a diag-
nostico diferencial cauteloso, nomeadamente com a
patologiaintestinal pelalocalizacio atipica dador, que
€ normalmente abdominal e ndo lombar. O aparelho
urinario apresenta alteracoes estruturais em cerca
de 5% dos nados-vivos, 0 que equivale a aproxima-
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FIGURA 1. Ectopia renal cruzada com fuséo.

damente 20 a 30% do total das anomalias diagnosti-
cadas na ecografia pré-natal. A ectopia renal resulta
da falta de migracao do rim na vida embrionéaria da
zona pélvica até a sua posicdo habitual e da falta de
rotacdo latero-mediana que acompanha a ascensao.
O rim ectopico é quase sempre discoide, com a pélvis
e ureter em posicao anterior. O ureter é sempre mais
curtoque onormal e a artéria renal nasce em um pon-
to mais baixo da aorta ou das artérias illaca ou mesmo
mesentérica. A ectopia pode ser unilateral (mais co-
mum) ou bilateral, simples (os dois rins estdo do lado
normal) ou cruzada (quando um rim migra para o lado
oposto e seu ureter cruza a linha média antes de im-
plantar-se na bexiga), de acordo com a classificacdo
de McDonald e McClellan de 1957.12

A ectopia renal cruzada com fusao é a segunda mais
comum anomalia de fusao renal (precedida apenas
pelo rim em ferradura). Muitos casos ficam sem
diagndstico, mas o niumero exacto é desconhecido.
A sua incidéncia é estimada na literatura em cerca
de 1 caso em cada 200, com predominancia no sexo
masculino na proporcao de 2:1. A ectopia do rim es-
querdo é mais comum.*?

A fusdo ocorre em 90% dos rins ectépicos entre a
4% e 5 semana de vida embrionaria. A fusao da-se
usualmente entre o polo inferior do rim ortotdpico
e o polo superior do rim ectépico (Fig. 1), por me-
canismos embriolégicos pouco claros (ascenséo
caudo-craniana anormal? defeito do broto urete-

FIGURA 2. Imagens de eco renal.

ral?). O rim ectopico, que esta do lado oposto do
abddmen, forma a porcao inferior da massa fundida,
ficando com defeito de rotacdo associado.?

A apresentacdo clinica é habitualmente silenciosa
e o diagndstico é incidental em cerca de 20 a 30%
dos casos. Os doentes sdo assintomaticos até 47 ou
52 décadas davida, altura em que podem revelar-se
clinicamente com infecdo urinéria, litiase, massa ab-
dominal, hematuria ou dor abdominal ou nos flancos
simulando patologias intestinais, colorectais ou gi-
necologicas.'?

Outras condicdes uroldgicas podem-se associar,
como: Refluxo vesicoureteral, tumor de Wilms, ure-
terocele, displasia multiquistica. Dos rins ectépicos,
56% tém um sistema colector hidronefrotico. Me-
tade destes casos resulta de obstrucao na juncao
pielo-ureteral ou vesico-ureteral (70% e 30%, res-
petivamente), 25% de vesicoureteral grau Il ou su-
perior e 25% a partir da propria malrotacao.

Esta entidade nosoldgica é diagnosticada por eco-
grafia, tomografia computorizada (TC) e ressonancia
magnética (RM). Outros exames podem ser neces-
sarios para afastar outras anomalias associadas, en-
tre elas temos cistoscopia, uretrocistografia e reno-
grama isotdpico.




FIGURA 3. Imagens de TC sem (mostrando o célculo no bacinete direito) e com contraste (delineando o sistema excretor
anémalo).




70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

4Caso Clinico

Os autores relatam um caso de ectopia renal cruza-
da com fusédo.

Trata-se de um homem de 72 anos, com antece-
dentes médicos de diabetes tipo 2, hipertensao e
arritmia cardiaca com pacemaker. Cronicamente
anticoagulado e medicado (ha vérios anos) com alfa-
-bloqueantes para a hiperplasia benigna da proéstata.

Tem histéria de litiase renal assintomatica e infecao
urinaria a Escherichia coli e rim Unico direito desde
2013. Ainfecdo urinéria foi sempre associada a pa-
tologia prostatica.

Em junho de 2015 recorreu ao Servico de Urgéncia
do CUF Torres Vedras Hospital com quadro de hema-
turiafranca e dor abdominal na fossailiaca direita.

Na palpacao abdominal constatou-se a presenca de
massa dolorosa na fossa iliaca direita.

Na sequéncia dainvestigacao foi-lhe realizado os se-
guintes exames:

ANALISES: Uro cultura que foi negativa; Hb- 13 g/dL
e GB- 7.000 com 68% de neutrofilos PCR- 2, ureia-
56 mg/dL, creatinina- 1,32 mg/dL. Estudo do meta-
bolismo fosfo-calcico sem alteracoes.

CISTOSCOPIA: “... lobos prostéaticos obstrutivos, fria-
veis e com calcificacoes. Colo vesical fridvel. Meatos
ureterais ortotopicos. Sem pdlipos ou outras ima-
gens endoluminais. Bexiga de esforco...”

ECOGRAFIA RENAL: “... na loca renal esquerda habi-
tual, nao observamos imagem compativel com a uni-
dade renovascular. Rim direito “em ferradura” com
cerca de 141 mm de didametro bipolar, apresentan-
do normal espessura parenquimatosa, com relativa
boa diferenciacdo cortico-medular, existindo ima-
gens sugestivas de hipertrofia das colunas de Bertin.
Identificam-se actualmente dois quistos corticais,
um de contetdo liquido puro, actualmente com
cerca de 48 mm e outro com fina septacao interna,
medindo cerca de 35 mm, a controlar. No polo supe-
rior deste rimidentifica-se um pequeno foco litidsico
com cerca de 6 mm, sem caracteristicas obstrutivas,
nao existindo dilatacdo desta arvore excretora. As-
sociam-se algumas pequenas imagens ecodensas,
que poderéo corresponder a microlitiase” (Fig. 2).

FIGURA 4. Foto do célculo por ureterorrenoscopia
flexivel.

TC ABDOMINAL E PELVICA: “...rim esquerdo loca-
lizado em situacéo ectodpica, na fossa iliaca direita,
identificando-se fusao com o polo inferior do rim
direito. Esta alteracdo traduz malformacdo congé-
nita, correspondendo a ectopia renal cruzada. Ve-
rifica-se que no bacinete do rim direito, existe uma
imagem endoluminal com densidade calcica tradu-
zindo célculo, observando-se também alguns focos
de natureza litidsica milimétrica, na regiao do gru-
po calicial superior do mesmo rim. Apesar de uma
ligeira dilatacao calicial, obteve-se boa eliminacao
do contraste com opacificacdo do ureter em todo o
seu trajecto, até a bexiga. O ureter esquerdo, apre-
sentou-se também opacificado, apenas nos cortes
realizados em, decubito ventral, mas sem dilatacao.
Alguns focos calcificados na regido pélvica, mas em
topografia extraurinaria. Presenca de alguns quis-
tos renais, os de maiores eixos com 5 e 3 cm e um
de menores dimensoes milimétricas. Pequena hér-
nia umbilical contendo ansa do delgado. Restante
avaliacdo abdominal superior e pélvica sem altera-
coes...” (Fig. 3).

Perante a histdria clinica e os exames realizados con-
cluimos tratar-se de um caso de ectopia renal cruza-
da com fusdo, com litiase no bacinete do rim ortoté-
pico e displasia multiquistica (Fig. 4).

Para além do tratamento medicamentoso foi subme-
tido a RIRS (cirurgia intrarenal retrégrada) com ne-
frolitopraxia endoscdpica com laser e colocacdo de
stent ureteral no dia 28-07-2015 com fragmentacao
total (Fig. 5).




ureteral colocado.

FIGURA 5. (A) Célculo no bacinete; (B) Ureterorrenoscopio flexivel a fragmentar o calculo; (C) Fragmentacéo de célculos
residuais que migraram a nivel do célice superior; (D) Pés-litogragmentacdo completa (“stone-free”) e com stent

4Discussao

Foi apresentado um caso clinico raro de um doente
do sexo masculino com ectopia renal cruzada com
fusao a direita, diagnosticado na sequéncia da inves-
tigacdo de dor abdominal e hematuria. O doente tra-
ziadesde hd anos um diagnostico errado de auséncia
de rim esquerdo e rim direito vicariante. Este caso
vai de encontro com o descrito na literatura interna-
cional.
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B Resumo

O edema hemorragico agudo do lactente é uma vasculite leucocitoclastica rara. Caracteriza-se pela tria-
de de lesdes cutaneas purpuricas arredondadas na face e membros, edema e febre numa crianca com
bom estado geral até aos dois anos de idade.

Lactente de 11 meses, do sexo feminino, que apds episddio auto-limitado de nasofaringite, iniciou lesoes
eritemato-purpuricas circulares salientes e bem definidas na regido malar, pavilhées auriculares e mem-
bros seguido de edema marcado dos membros. Estado geral conservado. Analiticamente sem alteracoes.
Foi instituida terapéutica com corticosteroides durante oito dias. As lesdes regrediram completamente
ao fim de dez dias, sem sequelas.

Apesar da exuberancia na apresentacao clinica, o edema hemorragico agudo do lactente tem geralmente
uma evolucao benigna, com recuperacao espontanea, sem sequelas, sendo raras as recorréncias.

PALAVRAS CHAVE: Doenca Aguda; Edema; Hemorragia; Lactente; Purpura; Vasculite Leucocitoclastica
Cutanea

KEYWORDS: Acute Disease; Edema; Hemorrhage; Infant; Purpura; Vasculitis, Leukocytoclastic, Cutaneous

4Introducao

O edema hemorragico agudo do lactente (EHAL) é
uma vasculite leucocitoclastica cutanea rara, autoli-
mitada e provavelmente subdiagnosticada.’®

A sua etiologia é desconhecida, embora seja consi-
derada por varios autores como uma vasculite me-
diada por imunocomplexos, encontrados em alguns

doentes.! A maioria dos casos de EHAL relatados na
literatura foi precedida de infecdo bacteriana ou viral,
nomeadamente infecoes respiratdrias ou gastroen-
terite, farmacos (como antibioticos) ou imunizacoes,
considerando-se como possiveis desencadeantes
desta entidade clinica. O mecanismo fisiopatoldgico

permanece desconhecido.?*?
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Afeta criancas habitualmente entre os quatro e 24
meses (podendo variar entre os dois e 60 meses),
com acometimento mais frequente no sexo mascu-
lino, sem preferéncia racial. A incidéncia € desco-
nhecida.l*?

O EHAL tem uma apresentacdo clinica exuberante,
comuma erupcao cutanea rapidamente progressiva.
Caracteristicamente sao lesées hemorragicas arre-
dondadas em alvo, distribuidas simetricamente pela
face (sobretudo pavilhées auriculares, regido malar
e palpebras), membros inferiores e regido glitea. A
coloracao das lesdes varia entre vermelho, plurpura
e castanho. As mucosas geralmente nao sao afeta-
das. Para além destas alteracoes cutaneas caracte-
risticas, coexistem febre e edema doloroso acral e
da face. E esta triade clinica que caracteriza o EHAL.
Apesar das manifestacoes o lactente/crianca tipica-
mente apresenta bom estado geral e raramente ha
envolvimento sistémico.®

4Caso Clinico

Lactente do sexo feminino, 11 meses, com antece-
dentes de deficiente progressao ponderal. Observa-
da no Hospital Vila Franca de Xira por aparecimento
de multiplas lesdes eritemato-purpuricas circulares
salientes, de limites muito bem definidos, distribui-
das pela face (regido malar e pavilhdes auriculares)
e membros inferiores, com 3 dias de evolucdo (Figs.
1e 2). Apresentava bom estado geral e estava apiré-
tica. Estas manifestacoes foram precedidas de naso-
faringite com temperatura subfebril nos dias ante-
riores, com evolucdo autolimitada.

Dada a exuberancia do quadro, decidiu-se pelo in-
ternamento no Servico de Pediatria para esclareci-
mento diagndstico e vigilancia da evolucao clinica.
Verificou-se um aumento progressivo da dimensao
das lesbes, com aparecimento de lesoes de novo e
de edema marcado dos membros, sem envolvimen-
to das mucosas ou do tronco. Os valores tensionais
mantiveram-se sempre normais e a diurese manti-
da. Analiticamente, apresentava hemoleucograma,
proteina C-reativa, provas de coagulacao, provas
de funcao hepéticae renal e urinall semalteracoes.

FIGURA 1. Les0es tipicas na face e pavilhdo auricular.

Velocidade de sedimentacdo de 50 mm/h. Pesquisa
de Streptococcus grupo A na orofaringe e titulo an-
tiestreptolisina O negativos; serologias para virus
Epstein-Barr, citomegalovirus, parvovirus e Myco-
plasma pneumoniae nao compativeis com infecao
aguda; pesquisa de Yersinia spp e pesquisa ovos,
quistos e parasitas nas fezes negativas. O estudo
do complemento (C3 e C4), auto-imunidade (ANAs
e ANCAs) e doseamento de imunoglobulinas ndo
mostrou alteracoes. Realizou RAST para proteinas
do leite de vaca que foram indoseaveis. Os imuno-
complexos circulantes foram positivos. Foi medica-
da com metilprednisolona por via endovenosa, se-
guida de prednisolona por via oral, tendo cumprido
oito dias de terapéutica. As lesdes regrediram pro-
gressivamente, com desaparecimento completo ao
fim de dez dias. A doente atualmente encontra-se
clinicamente bem, sem sequelas e sem episodios de
recorréncia.

4Discussao

O caso descrito corresponde a uma apresentacao
tipica de EHAL.

O reconhecimento desta patologia é importante para
diferenciar de outras condicdes clinicas mais graves
que exigem terapéutica especifica como a meningo-
cocémia e a septicémia. No entanto o diagndstico
diferencial inclui patologia dermatolégica, tal como
eritema multiforme, urticaria hemorragica, vasculite




FIGURA 2. Atingimento dos membros inferiores.

séptica e eczema com sobreinfecdo e também doenca
de Kawasaki, vasculite induzida por drogas, purpura
fulminans e pUrpura de Henoch Schonlein (PHS).2%¢

O principal diagnostico diferencial é com esta ulti-
ma, tratando-se ambas de vasculites leucocitoclas-
ticas. Os achados imunolégicos divergem, na me-
dida em que na PHS se verificam depdsitos de IgA
perivasculares em todos os casos, ao passo que na
EHAL surge apenas numa minoria.** Como o EHAL
afeta sobretudo criancas abaixo dos 2 anos, como
sucedeu no caso acima descrito, a imaturidade do
seu sistema imunologico justifica a menor producao
de IgA e consequente menor deposicdo perivascu-
lar. Clinicamente sdo entidades distintas, pois a PHS
afeta criancas mais velhas, as lesdes localizam-se
sobretudo nas superficies extensoras dos membros
inferiores, poupando a face, o edema é menos mar-
cado e o envolvimento sistémico e complicacdes sdo
mais frequentes.’?*

Tipicamente, o EHAL ndo est4 associado a altera-
coes laboratoriais especificas, podendo surgir leuco-
citose ligeira, elevacdo moderada da velocidade de
sedimentacado e proteina C-reativa e trombocitose.

Estdo também descritos aumentos das imunoglobu-
linas e presenca de imunocomplexos circulantes, tal
como aconteceu no caso descrito.?

Varios fatores tém sido implicados como desenca-
deantes do EHAL, sendo os agentes infeciosos os
mais documentados na literatura.?® Na doente des-
crita, o quadro de nasofaringite ligeira auto-limitada
que precedeu os sintomas sugere uma infecao vi-
ral como possivel fator precipitante, ainda que ndo
fosse possivel aidentificacao do agente etiologico.

Apesar da exuberdncia na apresentacao clinica, o
EHAL tem geralmente uma resolucdo espontanea
completa, sem complicacdes, no periodo de cinco a
14 dias (duracdo maxima de 35 dias), sendo raras as
recorréncias.>® Por este motivo, a maioria dos doen-
tes necessita apenas de terapéutica de suporte, in-
cluindo medicacao analgésica para aliviar o descon-
forto e anti-histaminicos se houver prurido.> Neste
caso, a doente foi medicada com corticoide numa
tentativa de evitar a progressédo das lesoes, que evo-
lufram rapidamente em tamanho e extensdo com
edema dos membros, nos primeiros dias de inter-
namento. Apesar da terapéutica com corticoide ndo
estar recomendada, pode ser considerada em casos
de EHAL grave.'?>

Perante um lactente com bom estado geral, lesoes
cutaneas sugestivas, parametros laboratoriais sem
alteracoes e histoéria precedente de infecao respira-
toria ou gastroenteroldgica, imunizacdo ou medica-
cao, deve ser colocada a hipotese de EHAL. Esta é
uma patologia rara autolimitada, sendo o seu reco-
nhecimento fundamental para evitar uma investi-
gacdo clinica exaustiva, terapéutica e seguimento a
longo prazo desnecessarios.'®
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B Resumo

Aneurofibromatose tipo 1 é uma patologia hereditaria autossémica dominante, na qual deformidades da
colunavertebral podem manifestar-se em idades muito precoces. A escoliose distrofica manifesta-se ha-
bitualmente como deformidade adquirida muito acentuada, com evolucao progressiva e frequentemente
com necessidade de correcdo cirurgica. Os autores reportam o caso raro de um doente de 14 anos com
escoliose distrofica progressiva, tratado no CUF Descobertas Hospital. O resultado obtido foi muito sa-
tisfatorio e pretende-se acrescentar orientacdo clinica a literatura cientifica atual.

PALAVRAS-CHAVE: Adolescente; Escoliose/cirurgia; Neurofibromatose 1/cirurgia

KEYWORDS: Adolescent; Neurofibromatosis 1/surgery; Scoliosis/surgery

4lntroducao

A neurofibromatose (NF) representa uma das pato-
logias genéticas mais comuns, afetando cerca de 1
em cada 3.000 pessoas.! Tratando-se de uma doen-
ca autossdmica dominante, tem uma expressividade
variadvel com 100% de penetrancia e alto indice de
mutacdo. Atualmente sdo aceites pelos investigado-
res e descritas na literatura trés formas desta doen-
ca: NF tipo 1 - NF1 (periférica, com lesdes cutaneas
tipicas em café-au-lait e associada a manifestacoes
ortopédicas), NF tipo 2 - NF2 (central, associada a
schwannomas vestibular e espinhal) e uma terceira
forma, NF segmentar, mosaico da NF1.2

Na NF1, as manifestacoes ortopédicas sao frequen-
tes, sendo a escoliose evidente em até cerca de 60%
dos doentes afetados.® Esta pode manifestar-se de
duas formas: Deformidades distroficas e deformida-
des néo distroficas.

As deformidades ndo distroficas simulam a escolio-
se idiopatica, habitualmente com curvaturas pouco
acentuadas, sendo reservado o tratamento cirdrgico
para 0s casos mais graves e com curvaturas superio-
res a40°.

As deformidades distréficas sdo mais frequentes
e caracterizam esta doenca. Sdo identificadas ra-
diograficamente quando observada a deformidade
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FIGURA 1. Telerradiografia da coluna vertebral em posicao antero-posterior e de perfil, aquando da primeira observacdo
do doente. E notdria a acentuacéo da curvatura no plano sagital.

vertebral associada a curto raio com grande au-
mento de rotacao, defeito nos pediculos vertebrais,
luxacdo costovertebral associada a costela afilada
em “ponta de lapis”. A deformidade pode ser agru-
pada de acordo com o seu perfil sagital, podendo
ser normal, cifotica ou lordética.*

A progressdo clinica é tanto mais célere quanto mais
grave for a alteracao distréfica verificada. Apesar de
ser aceite durante muito tempo, o tratamento con-
servador foi demonstrado ser ineficaz nestes doen-
tes. Atualmente, o tratamento cirdrgico é a opcao de
eleicdo. Apesar do planeamento cuidado e minucio-
so, existem vérias complicacoes descritas para este
procedimento, mesmo em doentes sem défice neu-
rolégico prévio.”

Paraabordar este temapropomos aapresentacaode
um caso clinico tratado nesta instituicao, elucidando
o percurso diagnostico e terapéutico efetuado.

4Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 14 anos de idade, foi
referenciado a nossa instituicao por deformidade
dorsal progressiva. Tratava-se de um doente com
antecedentes conhecidos de neurofibromatose tipo
1. Aquando do exame clinico inicial, apresentava-se
consciente, colaborante e orientado.

Apesar da deformidade, negava inicialmente qualquer
tipo de dor, cefaleias suboccipitais, parestesias, reten-
cao urinaria ou outras alteracdes do foro neuroldgico.

Objetivamente, além das multiplas lesdes cutaneas
tipicas em café-au-lait, era visivel a presenca de uma
tumefacao toracica posterior, hipersensivel, corres-
pondente a um neurofibroma.

A deformidade determinava uma gibosidade lombar
alta, com alguma mobilidade na hiperextensao do
tronco. A curvatura estava clinicamente compensada.




FIGURA 2. Imagens obtidas por RM. Nao foram identificadas lesdes neuroldgicas associadas a deformidade da coluna
toraco-lombar.

A forca muscular da anca e joelhos era normal, e ndo
se verificaram alteracdes da sensibilidade dos mem-
bros inferiores, com reflexos normais e sinal de Ba-
binski negativo.

O doente ndo tinha outras alteracdes, nomeada-
mente cerebrais, oftalmoldgicas e cardioldgicas.

Inicialmente observado a 5-12-2012, indicacao ci-
rdrgica a 12-6-2013, operado a 24-8-2013 e a Ulti-
ma observacao a 14-10-2014.

O estudo radiolégico (Fig. 1) demonstrou a presen-
ca de escoliose dismorfica com curvatura de 96°.
Foi realizado consecutivamente um estudo por res-
sonancia magnética (RM) (Fig. 2), que néo revelou
qualquer tipo de lesao da medula espinhal e das suas
raizes. O estudo por tomografia computorizada (TC)
permitiu o planeamento cirdirgico e a determinacao
da configuracao ¢ssea necessaria parauma correcao
nos planos coronais e sagitais.

O doente foi operado a 24 de agosto de 2013, tendo
sido realizada fusao intersomatica apos discectomia
de T12, L1 e L2 por via téraco-freno-laparotomia
por via extra-pleural para libertacao da curvatura e
excisao dos discos intervertebrais no apex da curva-
tura e paraotimizar a fusao intersomatica, tendo em
conta que este tipo de doentes tém uma taxa mais
elevadadefalénciada artrodese posterior. De segui-

da, sob a mesma anestesia geral reposicionou-se o
doente e procedeu-se a instrumentacdo de T4 a L4
com parafusos pediculares por via posterior com fa-
cectomias a todos os niveis e colocacdo de enxerto
autologo para correcao da deformidade.

A cirurgia foi realizada sob monitorizacao intra-ope-
ratéria de potenciais evocados motores e somato-
sensitivos (Fig. 3).

O pods-operatério decorreu sem intercorréncias,
tendo o doente alta ao 7° dia apds a intervencéo. Foi
sujeito aum programa orientado de reabilitacdo com
fisioterapia precoce, determinando uma progressiva
melhoria clinica verificada durante o seguimento. O
estudo radioldgico (Fig. 4) revelou uma correcdo sa-
tisfatoria e estabilizacdo da coluna vertebral.

Dezasseis meses apos a intervencao, o doente esta-
va clinicamente sem dores e ndo tinha limitacdes nas
suas atividades didrias.

4Discussao

As afecdes ortopédicas encontradas na neurofibro-
matose tipo 1 compreendem frequentemente a pre-
senca de escoliose do tipo distrofica, com manifesta-
cao precoce navida do doente com esta patologia.

ATOSE TIPO 1

COLIOSE DISTROFICA NANEUROFIB

ES
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FIGURA 3. Registo da monitorizacao neurofisiolégica realizada intra-operatoriamente. Trata-se de parte das aquisicoes
realizadas, sendo representativas da totalidade das mesmas: potenciais evocados motores (A) e somato-sensitivos (B).

O tratamento cirlrgico é fundamental na preser-
vacao de uma normal fisionomia, evitando as com-
plicacoes tidas como certas no desenvolvimento e

progressao na historia natural da doenca.

Tratando-se de um procedimento minucioso e tec-
nicamente dificil, deve ser realizado por profissio-
nais com elevada experiéncia na correcao de defor-
midades da coluna vertebral, em centros cirlrgicos
de exceléncia aliados a equipas multidisciplinares

dedicadas.®

Uma das dificuldades associadas a esta intervencao,

tanto mais prevalente quanto maior a progressao da

doenca, consiste na instrumentacdo segmentar com
vista a fusdo, devido ao pobre stock 6sseo em virtude
dadestruicdo vertebral subsequente.” Esta é arazao
pela qual neste tipo de patologia é sempre mais se-
guro proceder-se também a artrodese intersomati-
ca por via anterior no mesmo tempo operatério ou

em diferido, dependendo de cada caso.

O caso aqui descrito demonstra um resultado positi-
vo perante uma situacdo clinica complexa e de trata-

mento cirdrgico exigente.

Devido a raridade desta patologia, a literatura é de-

ficitéria no que concerne a abordagem gold standard




FIGURA 4. Imagens radiograficas obtidas na tltima consulta de seguimento. A correcéo da deformidade obtida é muito
satisfatéria. E notéria uma estabilizacdo da coluna vertebral, sem faléncia ou rejeicdo dos implantes.

relativamente a esta situacao clinica. Este caso tem
a intencao de acrescentar evidéncia cientifica quan-
to ao tratamento da escoliose distrofica nos doentes
com neurofibromatose tipo 1.
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B Resumo

A pneumologia de intervencao é uma das areas cruciais da Pneumologia que engloba técnicas broncos-
copicas e pleurais diferenciadas. Abrange o tratamento de inimeras patologias toracicas que condicio-
nam obstrucdo da via aérea central. Os autores apresentam um caso de estenose traqueal benigna na
sequéncia de entubacdo orotragueal e ventilacdo mecanica prolongada que necessitou de intervencéo
endoscopica. Procedeu-se a repermeabilizacdo total da via aérea com recurso a broncoscopia rigida. O
tratamento foi eficaz, ndo se verificando recorréncia da estenose.

PALAVRAS-CHAVE: Broncoscopia; Estenose Traqueal; Resultado do Tratamento
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4Introducao

Foi Gustav Killian quem utilizou pela primeira vez um
endoscoépio rigido, para remover um 0sso de porco do
bronquio principal direito em 1897. Durante décadas
0 broncoscopio rigido foi o Unico método de acesso a
via aérea infragldtica, mas a sua utilizacao decaiu com
aintroducao do broncofibroscopio flexivel.

Na década de 90, assistiu-se ao seu ressurgimento,
face aidentificacdo de multiplas vantagens. O didme-
trointerno possibilita a correta ventilacao do doente
enquanto se intervém na via aérea e a configuracao
doequipamento - em bisel na sua extremidade distal

- permite realizar desbridamento mecanico do teci-
do tumoral ou dilatacdo de estenoses. Estes fatores
proporcionaram, inclusivamente, o desenvolvimen-
to dos novos procedimentos na broncoscopia tera-
péutica.

Asduas principais causas de obstrucao traqueobron-
quica sdo: os tumores malignos, com especial relevo
para a neoplasia do pulmao, de estruturas vizinhas
- esofago, tiroide e mediastino - e metastizacao
de outros dérgaos e sistemas; e a estenose traqueal
pos-entubacao, a causa mais frequente de uma lis-
ta numerosa de diversas entidades nosolodgicas que
podem condicionar estenose secundaria a patologia
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FIGURA 1. Estenose complexa no terco superior
datraqueia.

FIGURA 2. Tratamento endoscopico com
restabelecimento da paténcia traqueal.

benigna. Em funcao do tipo, tempo de instalacdo e
grau de estenose ambas podem colocar em risco a
vida do doente.

4Caso Clinico

Um individuo do sexo masculino, 38 anos, raca ne-
gra, foi transferido de Angola para esclarecimento
de quadro clinico caracterizado por acentuada disp-
neia de instilacao insidiosa (modified Medical Resear-
ch Council 2).

Na sua histoéria pregressa salienta-se, oito meses an-
tes, um episddio de entubacao orotraqueal e venti-
lacdo mecanica prolongada na sequéncia de doenca
infecciosa grave (malaria) que conduziu a faléncia
multiorganica e coma. Ao exame objetivo apresen-
tava estridor. A morfologia da curva débito volume
do exame funcional respiratorio era sugestiva de
obstrucao alta fixa. A broncoscopia confirmou uma
marcada diminuicdo do lUmen traqueal por estenose
complexa da traqueia no seu terco superior (Fig. 1).

Foi realizada broncoscopia rigida terapéutica sob
anestesia geral, com ventilacao jet, tendo-se reali-
zado dilatacdo mecanica e repermeabilizacdo do U-
men traqueal (Fig. 2). O procedimento decorreu sem
evidéncia de complicacdes verificando-se imediato
desaparecimento do estridor e melhoria franca da
dispneia (modified Medical Research Council O).

Tem sido reavaliado periodicamente ndo se verifi-
cando recorréncia da estenose nos dois anos subse-
quentes ao tratamento.

4Discussao

Existe atualmente uma variedade de opcdes tera-
péuticas que podem ser utilizadas individualmente
ou em combinacdo de acordo com as necessidades
individuais perante estenose traqueal. Tradicional-
mente a cirurgia eraotratamento de eleicdo, mas va-
rios estudos mostraram que é possivel uma evolucdo
favoravel com terapéutica endoscopica.t

As técnicas habitualmente utilizadas na repermea-
bilizacdo do IUmen das vias aéreas sao: a dilatacao
mecanica e por balao, remocio mecanica (debulking),
eletrocautério, tratamento com argon-plasma ou
laser e colocacdo de préteses, entre outras.?

Se as lesdes sao exclusivamente endoluminais o trata-
mento paliativo consiste apenas na sua remocao mas
nas situacoes em que a compressao extrinseca tem
uma contribuicdo importante na obstrucao, é neces-
sario proceder a colocacdo de proteses (silicone, me-
talicas ou hibridas) para manter a paténcia luminal.®

Areversdo daobstrucdo central davia aéreatemum
beneficio sintomatico elevado e imediato com me-
Ihoria da qualidade de vida na maioria dos trabalhos
cientificos publicados.




Sao frequentes os erros diagndsticos nestes doen-
tes, que habitualmente andam rotulados de asma,
até asuasituacdo ser corretamente diagnosticada.

Os primeiros sintomas ocorrem em mais de 75% dos
€asos, Nos trés primeiros meses pds-extubacao, mas
podem ocorrer apds um periodo de laténcia de me-
ses ou anos.

O doente pode estar assintomatico ou com escassos
sintomas até que o didmetro traqueal criticode 5 a
6 mm seja alcancado, ou ocorra um novo episodio
(infecdo, hemorragia ou retencao de secrecoes) que
exacerbe a estenose subjacente.

O presente caso é paradigmético referente ao mo-
tivo mais frequente de estenose traqueal benigna
bem como & eficcia da terapéutica endoscopica em
situacoes selecionadas. Uma avaliacdo cuidadosa
pré-intervencdo é fundamental para obter bons re-
sultados. A broncoscopia rigida sob anestesia geral
facultauma correta determinacéo da extensdo, mor-
fologia e diametro da zona de estenose. A dilatacao
deve ser suave, de forma a evitar dano adicional da
mucosa e inducao de iatrogenia adicional. Nalguns
casos verifica-se recorréncia da estenose pelo que é
fundamental a manutencdo de monitorizacao apos a
terapéutica.

No CUF Infante Santo Hospital a Unidade de Pneu-
mologia encontra-se equipada com meios humanos
e técnicos que tém permitido realizar com sucesso
este tipo de procedimentos.
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B Resumo

lucao clinica posterior.

KEYWORDS: Hypertension; Pheochromocytoma

Os autores relatam um caso raro de feocromocitoma. Existem poucos relatos na literatura de casos se-
melhantes, tanto pela forma de apresentacao, como pelo diagnéstico efetuado no servico de urgéncia.

Trata-se de uma doente de 53 anos, com variacées ciclicas de pressado arterial, observada por dor retro
esternal, pressao arterial 90/60 mmHg, sendo objetivado posteriormente pico hipertensivo 250/150
mmHg, sintomatico, que levou a suspeita de feocromocitoma. Efetuado, tomografia computorizada ab-
dominal e pélvica revelando massa suprarrenal compativel com feocromocitoma. Foi internada e apds
otimizacdo de bloqueio alfa adrenérgico, procedeu-se a excisao do tumor por laparoscopia, com boa evo-

Sendo uma doenca potencialmente fatal, com possibilidade de cura, salienta-se tanto a importancia da
suspeicao clinica, como da abordagem multidisciplinar.

PALAVRAS-CHAVE: Hipertensao Arterial; Feocromocitoma

4Introducao

Feocromocitoma é um tumor raro, que segrega ca-
tecolaminas, habitualmente com origem na medula
adrenal, nas células cromafins. Sendo uma causa
rara de hipertensao, foi sugerido que a maioria dos
médicos encontrarao apenas um doente com feo-

cromocitoma na sua vida profissional e que um hos-

pital geral admitird em média um doente por ano.*

O diagnostico desta doenca representa um desafio
clinico, uma vez que a sua apresentacao pode englo-
bar um espetro de sintomas néo especificos.

A hipertensdo com paroxismos é a apresentacado co-
mum; mas os paroxismos de picos hipertensivos ex-
clusivos, com intervalos de episddios normotensivos
¢ uma formarara.
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Uma das caracteristicas mais marcantes do feocro-
mocitoma € ade ser uma causa potencialmente fatal,
mas curdvel com a cirurgia.

4Caso Clinico

Mulher de 53 anos de idade, histéria de carcinoma
papilar da tiroide, variante folicular, submetida a ti-
roidectomia total em 2010, medicada desde entdo
com levotiroxina 0,1 mg.

Tem ainda histéria pessoal com dois anos de evolu-
cdo de crises recorrentes de dor retro esternal, va-
riabilidade tensional com periodos de pressao arte-
rial (PA) elevada alternando com valores tensionais
baixos. Estes episddios tornaram-se mais frequen-
tes desde janeiro 2015, estando medicada com al-
prazolam nas referidas crises.

A 24/03/2015 recorreu ao Servico de Atendimento
Permanente (SAP) do nosso hospital com queixas de
dor retro esternal e vomitos. Na admissao, naque-
la data apresentava PA 95/45 mmHg, sem outras
alteracoes no exame objetivo. Dos exames comple-
mentares de diagndstico efetuados salientam-se,
eletrocardiograma (ECG) onda T invertida em aVL,
V1eV2,analiticamente troponinal 0,27 ng/mL, com
subida apds 4 horas para 1,6 ng/mL. Clinicamente
manteve hipotensdo 87/56 mmHg durante a perma-
néncia no servico de observacdo, com monitoriza-
cdo cardiaca sem arritmias documentadas. Efetuado
o diagnostico de sindrome coronario agudo, na altu-
ra medicada com acido acetilsalicilico (AAS), clopido-
grel e enoxaparina, optando-se por internamento na
Unidade de Cuidados Intensivos (UCIP) e cateteris-

mo que nao revelou doenca coronaria.

Considerada a hipdtese de vasoespasmo coronario,
optando-se por terapéutica com antagonistas de
canais de calcio. Admitiu-se crise de ansiedade e foi
medicada com sertralina, amlodipina, mantendo le-
votiroxina. Teve alta ao fim de 48 horas referenciada
aconsultade Cardiologia e Psiquiatria.

A22/05/2015, recorre novamente ao SAP com quei-
xas de mal-estar, dor retro esternal intensa, nduseas,
apresentando na admissao TA 90/60 mmHg, sem
outras alteracoes ao exame objetivo.

FIGURA 1. TC toracica-abdominal e pélvica (22/05/2015):
Massa, maioritariamente solida, com areas de necrose,
suprarrenal esquerda, com maior eixo com 9,5 cm,
compativel com feocromocitoma. Empurra a cauda

e corpo pancreaticos, baco, rim esquerdo, justapon-
do-se ao pilar esquerdo do diafragma, pediculo
vascular esplénico e renal esquerdo. Apesar do
contacto intimo com estas estruturas nao demonstra
invasao, parecendo representar apenas justaposicao.

De relevante a mencionar cefaleia occipital ocasio-
nal, tremores generalizados nas crises de subida de
PA, com duracao de poucos minutos mas de caracter
cada vez mais frequente, sendo a sua periodicidade
diaria, mais do que um episodio por dia, nas semanas
que antecederam a vinda ao SAP.




TABELA 1. Resultados Laboratoriais.

Andlise Resultado Valor de Referéncia
Catecolaminas urinarias
Adrenalina mcg/24horas <4,00 <18
Noradrenalina mcg/24 horas 14,00 <76
Dopamina mcg/24 horas <18 <390
Metanefrinas urinarias
Totais mcg/24 horas 20770 <785
Metanefrinas mcg/24 horas 9578 <341
Normetanefrina mcg/24 horas 11192 <444
Catecolaminas plasmaticas
Adrenalina pg/mL 194 20-60
Noradrenalina pg/mL 389 135-300
Dopamina pg/mL 21 10-150
Metanefrinas plasmaticas
Metanefrinas >1200 <90
Normetanefrina >1600 <180

Permaneceu em observacdo do SAP onde foi pre-

senciada crise hipertensiva com PA 250/150 mmHg, =0

com tremores generalizados, cianose labial. ECG —

sem alteracoes de isquémia aguda.

Mediante o quadro clinico descrito foi colocada hi- e

pétese de feocromocitoma, motivo pelo qual a doen- 60 -

te realiza tomografia computorizada (TC) abdominal ._'_,_.\/‘\-

e pélvica que corroborou a mesma (Fig. 1). 7

Analiticamente apresentava troponinade 1,79 ng/mL. e o B o e e

Optou-se por internamento na UCIP onde se man-

teve estével, suspendendo-se terapéutica, nomeada- —'-::;:::H -.-:::,::I.Mﬂ

mente antidepressivo, mantendo perfil tensional bai-

x0, a0 fim de 24 horas foi transferida com telemetria. FIGURA 2. Tratamento endoscopico com

restabelecimento da paténcia traqueal.

Iniciado bloqueio alfa adrenérgico com fenoxiben-
zamina 10 mg, ao fim das primeiras 24 h e apds co-
Iheitas para doseamentos de catecolaminas e me-
tanefrinas totais cujos resultados aumentados se
apresentam na Tabela 1.

Manteve perfil tensional estavel, inferior a 120/70
mmHg sob fenoxibenzamina (tolerando aumento
progressivo da dose até 90 mg) e amlodipina 10 mg.
Estabeleceu-se plano nutricional com maior aporte
de sal sob orientacao de dietista hospitalar e com

doses diérias de sédio de cerca de 5000 mg. O eco-
cardiograma nao revelou alteracoes.

Ao 12° dia de internamento apresenta dor retro
esternal, cefaleia occipital, sem hipertensdo docu-
mentada no momento, mas posteriormente com PA
sistdlica 150 mmHg com sensacdo de dor toréacica.

Teve mais 1 pico hipertensivos levemente sintomati-
co e autolimitado (Fig. 2).

FEOCROMOCITOMA: APRESENTACAO RARA DE IMPORTANCIA CLINICA E DE MULTIDISCIPLINARIDADE
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Manteve doseamentos seriados de troponinas I, po-
sitivas, com valor maximo de 4,77 ng/ml nas primei-
ras 24 h de internamento, mas sempre em decres-
cendo.

A 16/06/2015, submetida a excisao de feocromoci-
toma por vialaparoscopica, com boa evolucao clinica
e sem complicacoes.

O exame histoldgico da peca operatéria confirmou
feocromocitoma da glandula suprarrenal esquer-
da. Nao se observou invasdo da capsula, invasao
linfovascular, atipia, atividade mitdtica nem outras
alteracoes morfoldgicas que indiciem um comporta-
mento agressivo. A lesdo foi excisada na totalidade.

Teve alta a 19/06/2015, e posteriormente avaliada
em consulta externa estava assintoméatica, com ten-
sdo arterial estavel e com valores tensionais da or-
dem dos 110/60 mmHg, sem terapéutica.

4 Discussao

Estima-se que a incidéncia mundial de doentes com
feocromocitoma ronde 2 a 8 por milhdo de doentes,
com pico de incidéncia na quarta, quinta décadas de
vida. Cerca de 40% dos casos sao assintomaticos
e encontrados acidentalmente durante avaliacdo
imagioldgica - “incidentalomas”; 40% tém uma apre-
sentacao clinica classica caracterizada pela triade de
paroxismos de cefaleias, diaforese e taquicardia.?

Os paroxismos podem ser desencadeados por a)
compressao mecanica do tumor (exercicio, altera-
cbes posicionais); b) alguns farmacos endovenosos
(anestésicos, material de contraste radiologico);
¢) fdrmacos que estimulam a sintese e secrecao de
catecolaminas (glucocorticoides e histamina, opia-
ceos); d) farmacos psiquiatricos (antidepressivos
triciclicos); e) betabloqueantes.®*

Entre diferentes individuos, os paroxismos diferem
em frequéncia, duracao, gravidade e sintomas asso-
ciados. Podem ocorrer muitas vezes por dia ou ape-
nas em intervalos de alguns meses. Frequentemente
sdo interpretados como crises de ansiedade ou ata-
ques de panico.

Os feocromocitomas predominantemente secreto-
res de epinefrina podem apresentar-se com hipo-
tensdo, episodios ciclicos de hipotensdo alternando
com hipertensao, assim como sindromes coronarios
agudos.® Neste caso o doseamento de adrenalina
esta aumentado. Assumiu-se que a terapéutica com
sertralina, mediante hipodtese de crises de ansiedade
anterior ao diagndstico, podera ter agravado a re-
corréncia e intensidade das crises.

Apresentacdo com sinais inespecificos (cefaleia,
dor abdominal desconforto, vémitos e nduseas), na
auséncia de hipertensao pode levar a falha no diag-
nostico,® sendo o primeiro internamento neste caso,
ja por manifestacoes cardiacas por provaveis niveis
elevados de catecolaminas, mas a doente apresen-
tou sempre perfil hipotensivo. Feocromocitoma
também pode apresentar-se com complicacoes car-
diovasculares, incluindo enfarte agudo do miocar-
dio, insuficiéncia cardiaca, cardiomiopatia induzida
por catecolaminas, encefalopatia hipertensiva, aci-
dente vascular cerebral e morte subita.

Os testes iniciais devem incluir doseamentos séricos
e urinarios de fracoes livres ou fracionadas de me-
tanefrinas. Como exame de imagem preferencial é
recomendada TC.

Osdoentes devem receber tratamento pré-operato-
rio durante cerca de 14 dias, com bloqueadores-alfa
adrenérgicos e liberalizacdo da ingestao de sal.

A laparoscopia é a abordagem recomendada, para a
maioria dos tumores. A laparotomia é aconselhada
para tumores com mais de 6 cm, ou feocromocito-
mas invasivos de forma a garantir resseccdo comple-
ta, prevenir a rotura do tumor, e ainda evitar recor-
réncia local.

Importa ainda salientar que o feocromocitoma pode
ainda surgir em combinacao com outros tumores en-
docrinos naneoplasia enddcrina multipla (NEM) 2A |
em que se associa ao carcinoma medular da tiroide.
Existem poucos casos relatados de associacao de
feocromocitoma com carcinoma papilar da tiroide
considerando a possibilidade de ser uma nova enti-
dade clinica, mas nao existe nenhuma evidéncia for-
te que a sustente. Tendo em conta a historia pessoal




de carcinoma papilar da tiroide neste caso o tempo
entre as duas doencas é de varios anos, o0 que é mais
afavor de se tratar apenas de uma coincidéncia.

Apesar da evolucao de métodos auxiliares de diag-
nostico e técnicas em medicina o doente depende
principalmente, do critério de decisao clinica para
que seja possivelum diagndstico preciso e tratamen-
to eficaz, e no caso concreto do feocromocitoma,
uma equipa médica que pense para além das causas
comuns de sinais e sintomas inespecificos faz a dife-
renca.

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a
inexisténcia de conflitos de interesse na realizacao
do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Nao existiram fontes
externas de financiamento para a realizacao deste
artigo.

4 Referéncias

1. SKBiswas, MJ Alam, MM Rahman, L Sanjowal, MMSU
Islam. A case report of adrenal pheochromocytoma.
Med Coll J.2011;6:55-8.

2. Dolan RT, Butler JS, Mentee GP, Byrne M. Pheochro-
mocytoma presenting as recurrent urinary tract infec-
tions: a case report. J Med Case Rep. 2011;5:6.

3. Kaplan NM, Victor RG. Kaplan's Clinical Hypertension
17" ed. Philadelphia: Wolters Kluwer; 2014.

4. Lenders JW, Duh QY, Eisenhofer G, Gimenez-Roque-
plo AP, Grebe SK, Endocrine Society, et al. Pheochro-
mocytoma and paraganglioma: an endocrine society
clinical practice guideline. J Clin Endocrinol Metab.
2014;99:1915-42.

5. Kobal SL, Paran E, Jamali A, Mizrahi S, Siegel RJ, Leor J.
Pheochromocytoma: cyclic attacks of hypertension al-
ternating with hypotension. Nat Clin Pract Cardiovasc
Med. 2008;5:53-7.

6. Pereira MA, Ferraz de Sousa B, Freire DS, Lucon MA-
Feocromocitoma: Revisdo. Arg Bras Endocrinol Me-
tab. 2004;48:751-75.

FEOCROMOCITOMA: APRESENTACAO RARA DE IMPORTANCIA CLINICA E DE MULTIDISCIPLINARIDADE




Gestacao Gemelar com Morte
de Um dos Fetos: Prognodstico
do Co-Gémeo Sobrevivente,

Desfecho Materno e Neonatal

Twin Pregnancy with Death of One Fetus: Prognosis of
Co-Twin Survivor, Maternal and Neonatal Outcome

Emidio Vale-Fernandes?, Fedra Rodrigues?, Joana Dias?, Luis Carvalho', Belandina Gil*?,

Alexandra Cadilhe?

AFILIACAO:

 Servico de Ginecologia e Obstetricia, Hospital de Braga, Braga, Portugal

2 Servigo de Pediatria, Hospital de Braga, Braga, Portugal

3 Unidade de Medicina Fetal e Diagndstico Pré-Natal do Servico de Ginecologia e Obstetricia, Hospital de Braga, Braga, Portugal

CORRESPONDENCIA:

Emidio Vale-Fernandes, e-mail: emidio.fernandes@hospitaldebraga.pt

B Resumo

Aincidéncia de morte fetal in utero de um dos fetos na gestacao gemelar varia de 0,5-6,8%, ficando o feto
sobrevivente com morbi-mortalidade aumentada. O progndstico € pior nas gestacdes monocoridnicas.
Na abordagem destes casos importa realcar a referenciacdo a centro tercidrio com apoio perinatal dife-
renciado, a inducdo da maturacao pulmonar fetal e a interrupcao da gravidez se ocorrer perda do bem-
-estar fetal, estiver assegurada a sua viabilidade ou existir possibilidade de ocorréncia de complicacoes
maternas ou suspeita de sequelas neurolégicas no feto sobrevivente. Os autores descrevem o caso cli-
nico de uma gravida de 32 anos, com gestacdo gemelar monocoriénica/biamniética, com diagndstico de
morte fetal in utero de um dos fetos pelas 30 semanas, com realizacdo de cesariana eletiva as 33 semanas.

PALAVRAS-CHAVE: Doencas em Gémeos; Morte Fetal; Recém-Nascido

KEYWORDS: Diseases in Twins; Fetal Death; Infant, Newborn

4Introducao

As gravidezes multifetais estdo associadas a um
maior risco de mortalidade perinatal, quando com-
paradas com gestacdes unifetais. A incidéncia de
morte fetal in utero (MFIU) de um dos fetos na ges-
tacao gemelar varia de 0,5-6,8%. A demissao de um
dos fetos na gravidez gemelar tem potencialmente
consequéncias no feto sobrevivente (co-gémeo), no-
meadamente risco aumentado de morte fetal, mor-
bilidade neuroldgica e parto pré-termo (PPT) e das
sequelas associadas.'?

Aetiologia da MFIU de um dos gémeos muitas vezes
nao se consegue determinar. Mas sao varias as con-
dicoes que podem estar associadas, nomeadamente
sindrome de transfusdo feto fetal (STFF), insercao
velamentosa do cordao umbilical, né verdadeiro do
cordao umbilical, anomalias congénitas e restricado
de crescimento fetal.’®

O timing da MFIU (idade gestacional em que ocor-
re) é crucial nas implicacdes do futuro da gestacao
gemelar. Se o fendmeno ocorrer no 1° trimestre de

gravidez, desenvolve-se a condicdo do “vanishing




70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

twin” (até 30% das gestacbes gemelares), que é
relativamente comum e o progndstico para o feto
sobrevivente é bom; se a MFIU de um dos gémeos
ocorrer mais tardiamente, a situacao pode decorrer
com a existéncia do chamado “feto papiraceo’, que é
expelido durante o parto do gémeo sobrevivente e
que se ndo cursar com a obstrucdo do canal de parto
nao se associa a complicacdes; a MFIU no final do 2°
trimestre ouno 3° trimestre de gravidez é incomum,
mas traz riscos acrescidos de morbi-mortalidade
para o gémeo sobrevivente, nomeadamente a possi-
bilidade de sequelas neuroldgicas.'*

A corionicidade (mais que a zigotia) determina o
prognostico do co-gémeo sobrevivente, sendo pior
nas gestacbes monocoriénicas (existéncia de anas-
tomoses vasculares placentares que condicionam
modificacbes hemodindmicas precoces, presentes
em 85-98% das placentas monocorionicas e rara-
mente presentes nas placentas bicoridnicas). A im-
portancia da corionicidade na MFIU é bem patente
na prevaléncia da monocorionicidade na MFIU de
um dos gémeos, que ronda os 50-70%. No caso de
gestacdes bicoridnicas o progndstico é substancial-
mente melhor para o gémeo sobrevivente, sendo
o risco de prematuridade o principal problema. No
caso das gestacbes monocorionicas, © mau prognos-
tico para o co-gémeo sobrevivente resulta sobretu-
do darelevancia das sequelas neurolégicas.*?

Existem 2 teorias que tentam explicar os efeitos da
MFIU no gémeo sobrevivente e o mecanismo pa-
togénico subjacente. A primeira refere-se a embo-
lizacdo transcorionica e a coagulopatia (teoria em

declinio), que justifica as sequelas presentes no gé-
meo sobrevivente (gémeos monocorionicos) e a pre-
senca de feto morto macerado ao nascimento, com a
passagem de tromboplastina e trombina pelas anas-
tomoses vasculares placentares, com subsequente
coagulacdo intravascular disseminada (CID) fetal e
possibilidade de CID materna concomitante. A se-
gunda teoria é mais consensual entre a comunidade
médica e, atualmente, é a que é aceite; refere-se as
modificacdes hemodinamicas que a MFIU de um dos
fetos causa no co-gémeo sobrevivente, imediatas e,
por isso, ndo passiveis de prevencao pela interrup-
cdo da gravidez (queda abrupta da tensdo arterial,
exsanguinacao - dependente do numero e tipo de
anastomoses vasculares placentares — anemia grave
e lesdes isquémicas da substancia branca/forma-
coes cisticas cerebrais).*®

Segundo Hillman e colaboradores (2011) o risco de
morte para o feto sobrevivente é de 15% no caso
das gestacoes monocorionicas e 3% no caso das bi-
corionicas; o risco de PPT para o feto sobrevivente
é de 68% no caso das gestacdes monocoridnicas e
54% no caso das bicoridnicas; o risco de alteracoes
imagioldgicas cerebrais pos-natais para o feto so-
brevivente é de 34% no caso das gestacdes monoco-
rionicas e 16% no caso das bicoridnicas e o risco de
neurodesenvolvimento anormal para o feto sobrevi-
vente é de 26% no caso das gestacbes monocorioni-
cas e 2% no caso das bicoridnicas.!

Na vigilancia pds-natal, a sensibilidade e a especifi-
cidade da ecografia encefalica para prever paralisia
cerebral foi de 29% e 86%, aos 20 meses, e 43% e

FIGURA 1. Ecografia obstétrica - gestacdo de 25 semanas - gestacdo gemelar monocorionica biamniética com feto 1
com estimativa de peso fetal (EPF) de 0,729 kg (percentil 30,6) e feto 2 com EPF de 0,516 kg (percentil 1,1), volume
de liguido amnidtico (LA) e fluxometria da artéria umbilical (AU) normais em ambos os fetos; ndo foram observados
sinais diretos ou indiretos de eventuais anomalias fetais; sem sinais ecograficos sugestivos de STFF ((A) perimetro
abdominal do feto 2; (B) comprimento do fémur do feto 2; (C) perimetro abdominal do feto 1; (D) comprimento do
fémur do feto 1).




FIGURA 2. Ecografia obstétrica - gestacdo de 30 semanas + 1 dia - gestacdo gemelar monocorionica biamnidtica com
morte fetal in utero (MFIU) do feto 2; feto 1 com crescimento e circulacdo normal (fluxometria da artéria cerebral
média (A) e da artéria umbilical (B) normais).

82%, aos 31 meses, respetivamente. Como preditor
do prognostico em recém-nascidos de muito baixo
peso, a ressonancia magnética (RM) cerebral perto
do termo mostrou ser superior a ecografia. No en-
tanto, tanto a ecografia como a RM demostram ter
elevada especificidade. As lesdes parenquimatosas
cerebrais, exceto a hemorragia subependiméria,
mostraram ser bons preditores de paralisia cerebral
(RM - sensibilidade 82%, especificidade 97%; eco-
grafia - sensibilidade 58%, especificidade 100%).
Alteracoes na RM cerebral as 40 semanas de idade
pos-menstrual nos prematuros com menos de 30
semanas de gestacao permitiram antever alteracoes
do neurodesenvolvimento da crianca aos 2 anos
de idade, e a maioria das criancas com RM cerebral
normal ou com pequenas alteracdes ndo apresentou
sequelas neurocomportamentais graves aos 2 anos
de idade corrigida. Outros fatores afetam reconhe-
cidamente o progndstico destas criancas, tais como
a utilizacao pds-natal de dexametasona e os achados
na ecografia encefélica transfontanelar de hemor-
ragia grau Ill ou IV e leucomaléacia periventricular.
E importante ainda salientar que uma proporcéo
substancial de criancas com alteracdes da substan-
cia branca moderadas a severas apresenta neuro-
desenvolvimento normal aos 2 anos, embora seja
necessario um seguimento mais longo; e o facto da
RM cerebral apresentar alteracbes preocupantes,
nao representa, necessariamente, a presenca de se-
quelas graves.*®

4Caso Clinico

Os autores descrevem o caso clinico de uma gra-
vida de 32 anos, fumadora 20 cigarros/dia até ao
inicio da gravidez e sem outros antecedentes médi-
cos relevantes. Com Il gesta | para (parto eutocico
ha 13 anos, com recém-nascido do sexo feminino,
com 3,450 kg, saudavel) | abortamento espontaneo
(com raspagem uterina). A gravidez ndo foi planea-
da, mas foi vigiada desde o inicio, tendo a gravida
realizado suplementacdo com acido félico. Na eco-
grafia obstétrica do 1° trimestre foi diagnosticada
gestacao gemelar monocoridnica biamnidtica e ndo
foram detetadas anomalias fetais ou sinais ecogra-
ficos objetivos de instalacao de STFF. O rastreio
ecografico para aneuploidias foi negativo. Iniciou
vigilancia materno-fetal na Consulta de Obstetri-
cia/Gravidez Multipla do Hospital de Braga, tendo
realizado ecografias seletivas de 2 em 2 semanas a
partir das 16 semanas (rastreio de STFF). Do estu-
do analitico e ecografico realizado até as 25 sema-
nas nao foram encontradas alteracoes (incluindo
ecocardiogramas fetais normais), altura em que foi
diagnosticada restricdo de crescimento fetal (RCF)
grave do feto 2 (Fig. 1) tendo a gravida iniciado mo-
nitorizacdo fetal semanal com ecografia (incluindo
fluxometria da artéria umbilical (AU) e da artéria
cerebral média (ACM)) e cardiotocografia (perfil
biofisico fetal), cujos resultados nunca se altera-
ram,com RCF grave do feto 2 mantida nas reavalia-
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FIGURA 3. Ecografia obstétrica - gestacdo de 32
semanas + 2 dias - gestacdo gemelar monocorionica
biamnidtica com MFIU do feto 2; crescimento do
feto 1 dentro dos pardametros da normalidade (EPF
de 1,828 kg - percentil 29,3) e com circulacdo fetal
normal; imagem sonolucente justaventricular, com
aparente dilatacdo ventricular.

coes biométricas de 2 em 2 semanas. Pelas 30 se-
manas, diagnosticou-se morte fetal in utero (MFIU)
do feto 2 (afetado com RCF grave), com feto 1 com
crescimento e circulacdo dentro da normalidade
(fluxometria da AU e da ACM normais - Fig. 2). A
gravidainiciou vigilancia em regime de ambulatério
com avaliacdo ecografica fetal semanal (incluindo
ecoanatomia cerebral) e cardiotocografica bisse-
manal. Foi realizada maturacdo da maturidade pul-
monar fetal com betametasona. Foi diagnosticada
imagem sonolucente justaventricular, com aparen-
te dilatacdo ventricular no feto sobrevivente, em
ecografia cerebral, pelas 32 semanas (Fig. 3), que
conduziu a realizacdo de RM cerebral fetal que re-
velou alteracdes focais do sinal da substancia bran-
ca periventricular, particularmente nas regides
peri-trigonais, bilateralmente, podendo corres-
ponder a lesdes hipdxico-isquémicas com evolucao
superior a 1 semana, e atrio ventricular esquerdo
comcercade 10,5 mm, ligeiramente maior do que o
contralateral (Fig. 4). Dadas as alteracdes cerebrais
no feto sobrevivente, decidiu-se a realizacdo de
cesariana eletiva para terminacao da gravidez (33
semanas), com recém-nascido do sexo masculino,
com 1,850 kg, indice de Apgar - 9/10/10, ao 1° 5°
e 10° minutos, respetivamente, internado na Neo-
natologia para vigilancia pela prematuridade (peso
adequado aidade gestacional).

FIGURA 4. RM cerebral fetal - 32 semanas + 5 dias de
gravidez - alteracoes focais do sinal da substancia
branca periventricular, podendo corresponder a
lesoes hipdxico-isquémicas com evolucao superior
a 1lsemana.

O resultado histolégico da placenta revelou placen-
ta monocoridnica biamnidética de peso inferior ao
esperado (percentil <10), maturidade placentar ade-
quada na area respeitante ao feto 1, calcificacoes e
vilosidades hialinizadas na area placentar respeitan-
te aofeto 2, insercao velamentosa do corddo do feto
2.0 exame necroptico dofeto 2 revelou feto do sexo
masculino com crescimento correspondente a uma
idade gestacional de 25 semanas, com auséncia de
malformacdes aparentes.




FIGURA 5. Ecografia transfontanelar do recém-nascido - (A) 2° dia de vida - lesdes focais hiperecogénicas
periventriculares com predominio a esquerda, de provavel etiologia isquémica, a que se associa extensa
hiperecogenicidade da substancia branca periventricular. (B) 2 meses de vida (idade real) - pequenos e escassos
focos hiperecogénicos de natureza imprecisa.

A evolucao do recém-nascido na Neonatologia foi
favoravel: Ventilacao espontdnea, com necessida-
de de oxigenoterapia até ao 2° dia de vida (FiO,
maxima de 0,28), hipotensao nas primeiras horas
de vida com necessidade de suporte inotrépico,
tendo iniciado alimentacdo entérica ao 2° dia de
vida com aumentos progressivos e boa tolerdncia
e cumprido 7 dias de antibioterapia por risco infe-
Cioso, com rastreios séticos seriados e hemocultu-
ra negativa, e fototerapia entre 0 4° e 0 6° dias de
vida (bilirrubina total méxima de 8,2 mg/dL); exa-
me neurolégico sem alteracoes. Realizou ecografia
transfontanelar (TF) ao 2° dia de vida, que revelou
lesdes focais passiveis de representar agressao is-
quémica (Fig. 5-A). Repetiu ecografia TF ao 15° dia
devida, onde se mantinham focos de hiperecogeni-
cidade paratrigonais bilaterais. Teve altaao 15°dia
de vida com idade pds-menstrual de 35 semanas
+ 1 dia, orientado para a consulta externa de Neo-
natologia. Em ambulatério, aos 2 meses de idade
real, 15 dias de idade corrigida, verificava-se boa
progressao ponderal, exame neuroldgico sem alte-
racoes, desenvolvimento psicomotor adequado e
ecografia TF (40 semanas de idade pos-menstrual)
arevelar alteracoes cerebrais ténues e de nature-
zaimprecisa (Fig. 5-B).

4Discussao

A abordagem e o timing da interrupcao da gravidez
nos casos de MFIU de um dos gémeos em idades
gestacionais em que ainda ndo estd estabelecida a
viabilidade fetal ndo sdo consensuais, sendo necessa-
rio pesar o risco da prematuridade iatrogénica com o
risco da permanéncia num ambiente uterino hostil. As
recomendacoes existentes sdo limitadas, por um lado
pela inexisténcia de ensaios clinicos randomizados e,
por outro, por se basearem apenas em opinides de
peritos e revisao de casos clinicos. H4 quem defenda
uma abordagem conservadora até as 37 semanas de
gravidez (se normalidade dos testes de avaliacdo do
bem-estar fetal), porque uma intervencao obstétrica
precoce pode cursar com prematuridade iatrogéni-
ca e maior morbilidade neurolégica do feto sobrevi-
vente, comparativamente aos efeitos expetdveis da
MFIU de um dos gémeos no co-gémeo sobrevivente.
Outros autores defendem tratar as ameacas de PPT
com tocoliticos endovenosos antes das 34 semanas
de gravidez e, finalmente, alguns peritos recomendam
0 parto apoés as 32 semanas de gestacdo, se maturi-
dade pulmonar fetal documentada (se imaturidade
pulmonar preconiza-se a prescricao de corticoides e
reavaliacdo posterior).
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A determinacdo da via de parto deverd ser determi-
nada por critérios obstétricos e pela prematuridade
(sendo o parto vaginal possivel). A abordagem devera
ser sempre individualizada, com suporte e aconselha-
mento adequados aos progenitores. Na abordagem
destes casos importa realcar a referenciacdo a centro
terciario com apoio perinatal diferenciado (informa-
cao referente & corionicidade, avaliacdo de anoma-
lias fetais e vigilancia apertada do bem-estar fetal do
gémeo sobrevivente, com possibilidade de vigilancia
pediatrica a longo prazo e de realizacdo de exames
histo-patoldgicos da placenta e do gémeo cuja morte
ocorreu in utero), a inducdo da maturacdo pulmonar
fetal e a interrupcao da gravidez se ocorrer perda do
bem-estar fetal, se estiver assegurada a sua viabilida-
de ou se existir risco de complicacdo materna grave ou
suspeita de sequela neuroldgica no feto sobrevivente.

No caso clinico apresentado, de uma gestacao mono-
corionica biamniotica,a MFIU de um dos fetos deveu-
-se arestricao grave de crescimento, com origem pro-
vavel na insercao velamentosa do cordao umbilical. A
terminacao da gravidez foi decidida as 33 semanas,
por cesariana, mal se documentaram alteracoes ima-
gioldgicas que pudessem traduzir possiveis sequelas
neurolégicas do feto sobrevivente. Do follow-up pe-
diatrico efetuado, ndo se verificaram alteracées no
desenvolvimento psicomotor da crianca nascida.
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B Resumo

O granuloma da linha média é um linfoma nao-Hodgkin, extranodal, do tipo nasal, de células T natural
killer. Constitui uma entidade rara e extremamente agressiva. Caracteriza-se pela destruicdo e mutilacéo
da face média, sendo o nariz e o palato as estruturas mais afetadas.

A propodsito deste tema, os autores propdem a apresentacdo de um caso clinico e pretendem dar a co-
nhecer esta patologia, enfatizando a necessidade de ser considerada um diagnéstico diferencial dada a
sua evolucao dramatica e mutilante que ndo sé constituem o paradigma desta entidade patoldgica como
justificam o termo inglés com que ¢ frequentemente denominada: “Lethal midline granuloma”

PALAVRAS-CHAVE: Granuloma Letal da Linha Média; Linfoma de Células T
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4Introducao

O granuloma da linha média (GLM) é um linfoma
nao-Hodgkin (LNH), extranodal, do tipo nasal, de
células T natural killer (NK). Constitui uma entidade
rara e extremamente agressiva. Caracteriza-se pela
destruicdo e mutilacdo da face média, sendo o nariz
e o palato as estruturas mais afetadas.*?

Etiopatogenicamente relaciona-se com a infecao
pelo virus Epstein-Barr (EBV).

Apresenta um quadro mutilante e desfecho geral-
mente dramético. A sua forma de apresentacao é
tipicamente confusa, pouco especifica e de insta-
lacdo progressiva, o que frequentemente atrasa o

diagnostico.

Os fatores mais importantes para o prognéstico sao
o estadio da doenca, a extensdo paranasal e o tipo
celular, sendo que, os de células T sdo os de pior

prognostico.
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FIGURA 1. Aparéncia da face no momento em que
recorreu ao servico de urgéncia, destacando-se o
edema da hemiface direita e ptose palpebral esquerda.

FIGURA 2. Destaque para a auséncia de pecas dentérias
e erosao da arcada alveolar superior.

O tratamento é determinado pela extensao da doen-
ca. Nos casos de doenca disseminada, a quimiotera-
pia (QT) permite alcancar algum grau de remissao,
contudo, a sobrevida média geralmente ndo ultra-
passa os 4 meses.

A propdsito deste tema e atendendo as caracteristi-
cas peculiares desta entidade clinica, nomeadamen-
te araridade, modo de instalacao, desafio diagndsti-
co e evolucdo natural atipica e agressiva, os autores
propdem a apresentacao do seguinte caso clinico.

4Caso Clinico

Trata-se de uma mulher de 48 anos, caucasiana, sem
antecedentes pessoais ou familiares de relevo, cabe-
leireira de profissao.

Recorréncia ao Servico de Urgéncia por quadro de
evolucdo de véarios meses de assimetria e hipoeste-
siada hemiface direita, obstrucao nasal permanente,
rinorreia, emagrecimento, hipersudorese noturna e
astenia marcada.

Apresentava ptose palpebral esquerda, midriase e
edema da hemiface a direita (Fig. 1), auséncia de va-
rias pecas dentdrias, erosdo da arcada alveolar e do
pavimento da fossa nasal direita (Figs. 2 e 3) e lesdo
no palato duro (Fig. 3).

FIGURA 3. Evidéncia da erosao da arcada alveolar
maxilar que se comunica com o pavimento da fossa
nasal e de lesdo no palato duro.

Analiticamente apresentava anemia microcitica e
hipocromica, ferropenia, trombocitose, alteracao do
numero e forma leucocitérias e elevacdo da LDH.

A ressonancia magnética (RM) da face revelou leséo
do palato, eroséao da arcada alveolar a direita e alte-
racdo da emissao de sinal na regido da nasofaringe
(Fig. 4).




sinal na regido da nasofaringe.

A

FIGURA 4. RM da face com evidéncia de lesdo do palato, erosdo da arcada alveolar & direita e alteracao da emissao de

FIGURA 5. PET scan com captacdo ganglionar e extra-ganglionar incluindo regido nasal, palato e nasofaringe, cérebro,
pancreas, rins, estbmago, mamas, 0ssos e musculos.

A biopsia de tecido da regido captante da nasofarin-
ge mostrou tratar-se de um linfoma ndo-Hodgkin, de
células T natural killer, extranodal, do tipo nasal com
positividade imunocitoquimica para os marcadores
CD3e CD56.

A tomografia por emissdo de positroes (PET) revelou
hipermetabolismo de 18F-FDG, sugerindo doenca lin-
foproliferativa ganglionar e extra-ganglionar incluindo
regido nasal, palato e nasofaringe, cérebro, pancreas,
rins, estbmago, mamas, 0ssos e musculos (Fig. 5).

O tratamento proposto em consulta de grupo:

Realizacdo inicial de corticoterapia em altas doses,
seguida de quimioterapia (QT) segundo o esquema
SMILE e por Ultimo alo-transplante de medula éssea.

A doente entretanto suspendeu a QT por apresen-
tar marcado agravamento do estado geral e hema-
toldgico com leucocitopenia pronunciada para todas
as linhas celulares. Apds estabilizacdo clinica e anali-
ticaretomou a QT com boa tolerdncia.

Foi realizada pesquisa familiar de possiveis doado-
res de medula éssea e uma irma mostrou ser com-
pativel pelo que foi realizado alo-transplante de
medula 6ssea, até ao momento sem rejeicao ou in-

tercorréncias.

Apesar dos tratamentos realizados, mantém um
mau estado geral, erosao dssea e desfiguracao facial
evidentes (Figs. 6 e 7), o que reflete o carater agres-
sivo e mutilante desta entidade.

GRANULOMA DA LINHA MEDIA: CASO CLINICO
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FIGURA 6. Evolucdo da erosdo dssea progressiva a nivel
do palato.

FIGURA 7. Aparéncia atual da doente, j4 com aparente
desfiguracdo facial.

4Discussao

Araridade bem como evolucao dramética e mutilante
constituem o paradigma desta entidade patoldgica.

O quadro com que se apresenta é tipicamente confu-
S0, pouco especifico e de instalacdo progressiva, o que
atrasa o diagnostico e protela a instituicdo do trata-
mento. Tal é constatado na paciente em questao, que
no momento de diagndstico, apresentava um LNH de
células T, estadio IV, com extensao paranasal (Fig. 5),
reunindo portanto critérios de doenca disseminada e
de mau progndstico.®

Atualmente e apesar dos tratamentos preconizados,
a doente ja perdeu sete pecas dentérias na totalida-
de, apresentando erosdo dssea e desfiguracao facial
progressivas, o que corrobora o termo inglés com que
esta patologia é frequentemente denominada: “Le-
thal midline granuloma”

Desta forma, a apresentacdo deste caso, pretende
dar a conhecer as particularidades desta patologia,
despoletando a atencao dos clinicos para a sua exis-
téncia e elevado nivel de suspeicao diagndstica uma
vez que a sua apresentacao tipicamente confusa fre-
quentemente atrasa o diagndstico e protela umain-
tervencdo precoce, cujo papel é fulcral no aumento
da sobrevida do doente.
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B Resumo

diafragmética de Morgagni.

KEYWORDS: Hernia, Diaphragmatic; Laparoscopy

Ahérnia diafragmatica congénita ocorre em aproximadamente 1/2.200 nascidos vivos.

Alesdo diafragmaticaindireta, contundente surgeem 0,8 a 1,6% dos doentes apds traumatismos contun-
dentes. As lesdes diafragmaticas representam 1% de todas as lesoes traumaticas. Nao foram encontra-
das referéncias na literatura a descoberta de hérnias diafragméticas congénitas apds trauma.

Relata-se o caso de um doente do sexo masculino, admitido apds trauma taurino com multiplos traumatis-
mos e dor abdominal. Aimagiologia abdominal revelou contetido intestinal intratoracico - provavel hérnia

Submetido a cirurgia de urgéncia - laparotomia mediana com evidéncia de saco herniério diafragmatico
consistente com hérnia diafragmatica de Morgagni. Realizada cura de hérnia diafragmatica com reducao
do conteldo do saco e encerramento do colo hernidrio, sem intercorréncias.

PALAVRAS-CHAVE: Hernia Diafragmatica; Laparoscopia

4Introducao

A herniacdo diafragmatica congénita (HDC) é uma
descontinuidade no desenvolvimento do diafragma
que permite a herniacdo de érgdos abdominais para
a cavidade torécica.

A HDC ocorre em aproximadamente 1 em cada
2.200 nascidos vivos.! Nao parece existir uma asso-

ciacdo com género. A sua patogénese nao foi ainda
esclarecida. Apesar do padrdo geno-familiar,>® a
maioria das HDC ocorre esporadicamente.

O defeito diafragmatico é geralmente posterior (Bo-
chdalek), normalmente esquerdo (80 a 85% dos ca-
s0s), podendo ser anterior ou retroesternal/peries-
ternais (hérnia de Morgagni) ou raramente central.
Hérnia bilateral é rara.”
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FIGURA 1. Imagem de conteldo intestinal (célico) em
posicdo intratoracica - suspeita diagndstica de rotura
traumatica versus hérnia diafragmatica.

FIGURA 2. TC-toraco-abdominal em cortes sagital
e transversal - provével hérnia diafragmatica de
Morgagni.

As lesdes diafragmaéticas sdo incomuns,® represen-
tando menos de 1% de todas as lesoes traumaticas.
As lesdes diafragmaticas ocorrem frequentemente
em associacao a lesao de orgaos toracicos e abdo-
minais.

O trauma contundente com ponto de impacto no
torax ou abdomen poderd resultar em gradientes
pleuroperitoneais entre +150 e 200 cm H20, ultra-
passando a elasticidade dos segmentos musculares

e tendinosos diafragmaticos, conduzindo a sua rotu-
ra ou avulsao. A herniacao traumatica diafragmatica
direita é menos frequente, pela presenca do figado.®

Embora as lesbes diafragmaticas possam ser dbvias
(i.e. herniacdo do contetido abdominal para a cavida-
de toréacica), a sua rotura é por vezes impercetivel,
se de pequenas dimensoes, exigindo elevado indice
de suspeicao. Perante os casos em que o diagndéstico
é incerto, a realizacdo de laparoscopia, toracoscopia
ou exploracdo cirdrgica laparotdomica poderad ser
diagnostica.

Nao foram encontradas referéncias na literatura a
descoberta de hérnias diafragmaticas congénitas
apoés trauma.

4Caso Clinico

Doente de 54 anos, sexo masculino, etilizado, ad-
mitido pela urgéncia apds trauma taurino do qual
resultaram multiplos traumatismos: & observacao,
traumatismo cranio-encefalico sem perda de conhe-
cimento, traumatismo tordcico bilateral com fratura
de arcos costais direitos e esquerdos, traumatismo
abdominal com impacto lombar com escoriacdo
abrasiva, ferida perfurante na coxa esquerda, ferida
incisa regido axilar direita e regido supraciliar direi-
ta, referindo dor toracica e abdominal, com defesa.
Analiticamente sem alteracoes.

Realizou radiografia simples do abdémen e térax
com evidéncia de fraturas de arcos costais e enfise-
ma subcutaneo bilateral, com evidéncia de imagem
de conteudo intestinal intratoréacico.

Perante suspeita de hérnia diafragmatica em con-
texto de trauma, o doente realizou tomografia
computorizada (TC) toraco-abdémino-pélvica (Fig.
1), com contraste oral com confirmacao de prova-
vel hérnia diafragmatica de Morgagni, auséncia de
pneumotorax.

Perante hipotese diagnoéstica de hérnia diafragmaética
congénita versus traumatica, optou-se pela cirurgia.

O doente foi submetido a cirurgia de urgéncia -
laparotomia mediana com evidéncia de saco hernia-
rio diafragmético consistente com hérnia diafrag-




FIGURA 3. Saco hernidrio diafragmatico consistente
com hérnia diafragmética de Morgagni.

FIGURA 4. Esboco esquemético explicativo — autoria de
Neves Marques C.

matica de Morgagni, tendo sido realizada cura de
hérnia diafragmatica com reducao do contetido do
saco - colon transverso - e encerramento do colo
herniario, sem intercorréncias.

Pos-operatdério decorreu favoravelmente, tendo o
doente alta ao 6° dia de internamento.

4Discussao

A abordagem inicial do trauma diafragmatico baseia-
-se nos protocolos do programa de Advanced Trauma
Life Support (ATLS®). A suspeicdo de lesdo diafragmé-
ticainicia-se com o mecanismo de lesdo, exame obje-
tivo e avaliacdo de lesdes concomitantes.

Aradiografia toracica é o exame complementar mais
frequentemente utilizado em doentes em contexto
de trauma. O transito entérico com gastrografing, a
TC ou ressonancia magnética (RM) poderao ser ne-
cessarias ao diagnostico.”

Apesar da simplicidade aparente do defeito anato-
mico, as alteracdes fisiolodgicas sdo complexas.®

O defeito é frequentemente pequeno e contém o
saco com o omento, célon transverso ou, mais rara-
mente, figado, ansa de intestino delgado ou estoma-
go. As hérnias sdo frequentemente assintomaticas e

diagnosticadas incidentalmente por radiografia de
torax.

Anecessidade de cirurgia depende da apresentacao.
Acirurgiaestdindicada quando o saco hernidrio esta
preenchido por célon, com elevado risco de obstru-
cdo. Se a hérnia for de pequenas dimensoes e/ou
preenchida por omento, a abordagem depende de
uma sintomatologia manifesta.”

Embora a maioria das hérnias sejam assintoméaticas,
a sua reparacao, sobretudo em contexto de trauma
é recomendada, pelo risco de potencial estrangula-
mento futuro.

A herniacao através do hiato esternocostal anterior
direito do diafragma foi primeiro descrita por Gio-
vanni Batista Morgagni em On the Seats and Causes
of Disease Investigated by Anatomy, 1761.1° A abor-
dagem cirurgica da cavidade pericérdica através do
defeito diafragmatico anterior esquerdo foi descrita
por Larrey em 1828.°A abordagem cirurgica requer
laparotomia (transabdominal) ou toracotomia.'* A
abordagem transabdominal, perante o diagnostico
de hérnia diafragmatica de Morgagni-Larrey, deve-
ra ser a escolha. Perante uma complicacao da hérnia
(i.e. volvo, gangrena ou perfuracdo da ansa hernia-
da), o procedimento necessario (p. ex. resseccao)
poderd ser realizado de forma concomitante por

HERNIA DIAFRAGMATICA MORGAGNI-LARREY INCIDENTAL NO ADULTO: RELATO DE CASO CLINICO
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esta via de abordagem. Apos a reducao da viscera
herniada a cavidade abdominal, poderd ou ndo ser
possivel a excisdo do saco herniario devendo, neste
caso, ser encerrado com uma sutura nao absorvivel.
A maioria dos casos de hérnia de Morgagni-Larrey
apresenta saco herniario, sendo que em mais de me-
tade dos casos reportados ndo foi realizada a excisao
do saco no decorrer do procedimento cirtrgico. Se-
gundo descrito por Kuster et al a remocao do saco
nado é recomendada pelo risco de pneumomediasti-
no macico, com complicacoes respiratorias e circula-
torias.’? A laparoscopia é uma forma de abordagem
excelente para confirmar o diagnoéstico e reparar a
hérnia de Morgagni-Larrey ndo complicada.

A apresentacdo frequentemente atipica da hernia
de Morgagni-Larrey em idade adulta conduz a um
diagndstico tardio. Apds o seu diagndstico, perante
indicacao cirurgica, a abordagem transabdominal
permite a reducao facilitada do conteldo herniado,
juntamente com o saco, permitindo a sua resseccao
ao longo das margens do defeito, se necessério.
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B Resumo

bem treinada.

Circulacao Fetal

A hipertensao pulmonar persistente do recém-nascido constitui um desafio para os neonatologistas,
pela sua elevada mortalidade. Os autores apresentam o caso clinico de um recém-nascido de termo com
diagndstico de sépsis e pneumotdrax drenado que mantém hipoxémia refrataria a ventilacao conven-
cional com FiO, 100%. Foi colocada a hipotese diagnostica de hipertensao pulmonar persistente e ini-
ciada terapéutica com éxido nitrico inalado e ventilacdo de alta frequéncia. A ecocardiografia confirmou
o diagnostico. Num recém-nascido com hipoxémia refratéria e desproporcional ao esforco respiratorio,
independentemente do diagndstico prévio, deverd ser colocada a hipdtese de diagndéstico de hipertensao
pulmonar persistente, cuja abordagem ¢ ainda dificil e exige uma equipa multidisciplinar diferenciada e

PALAVRAS-CHAVE: Hipoxé¢mia; Oxido Nitrico; Recém-Nascido; Sindrome da Persisténcia do Padréo de

KEYWORDS: Infant, Newborn; Anoxia; Nitric Oxide; Persistent Fetal Circulation Syndrome

4Introducao

A hipertensdo pulmonar persistente do recém-nas-
cido (HTPP) resulta da faléncia da transicao da cir-
culacao fetal para a pés-natal. E caracterizada pela
persisténcia de resisténcias vasculares pulmonares
elevadas, shunt direito esquerdo, através do canal
arterial e foramen oval, na auséncia de anomalia car-
diaca. Ocorre maioritariamente em recém-nasci-
dos (RN) de termo e tem uma prevaléncia estimada

de 1,9 casos/1.000 RN de termo e mortalidade de
11%.* AHTPP podera ser idiopéatica ou secundaria a
patologia cardio-respiratéria neonatal.? Clinicamen-
te, a HTPP cursa com hipoxémia grave, muitas vezes
refrataria a ventilacao convencional. Tratar recém-
-nascidos com HTPP, apesar dos avancos terapéu-
ticos, nomeadamente a utilizacdo de &xido nitrico
inalado e ventilacdo de alta frequéncia, é ainda um
grande desafio para os neonatologistas e exige uma
equipa multidisciplinar diferenciada e bem treinada.




70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

4Caso Clinico

Mae de 31 anos, saudavel, segunda gesta, segunda
para. Gravidez vigiada, sem intercorréncias. Cesaria-
na eletiva as 39 semanas de gestacdo por cesariana
anterior. Recém-nascido do sexo masculino, peso ao
nascer 3,330 kg e indice de Apgar 9 ao 1° e 5° mi-
nutos. Admissao na Unidade de Cuidados Especiais
Neonatais (UCERN) com 16 horas de vida por gemi-
do, taquipneia, tiragem e cianose. Auscultacao car-
diopulmonar sem alteracdes. Oximetria de pulso com
saturacoes de 50%, sem diferencial pré e pés-ductal,
pH e gases capilares : pH 6,9; pCO, 58,6 mmHg; pO,
57 mmHg HCO, 17 mmol/l, BE -13. Andlises de san-
gue periférico: 24.900 leucocitos/ul com 71,6% neu-
trofilos, proteina C-reativa 2,62 mg/dL. Hemocultura
semisolamento bacteriano. Aradiografia de térax nao
mostrou alteracoes significativas. Colocada a hipote-
se diagnostica de sépsis, foi medicado com ampicilina
e gentamicina, para além das medidas gerais de su-
porte, sedacdo e ventilacdo. Seis horas apds o interna-
mento, por agravamento clinico repetiu a radiografia
de térax que mostrou fina lamina de pneumomedias-
tino e pneumotodrax a direita. Apés a drenagem do
pneumotodrax e por manutencao da instabilidade res-
piratoria e da hipoxémia (pO, < 55) refratéria a ven-
tilagao com FiO, de 100% foi colocada a hipotese de
diagnodsticode HTPP. Foi alterado o modo ventilatorio
paraventilacdo de alta frequéncia e iniciou terapéuti-
ca com oxido nitrico inalado, com melhoria da hipo-
xémia. A ecocardiografia confirmou o diagnostico de
HTPP, moderada, com shunt direito esquerdo, através
do canal arterial e do foramen oval. N&o se observou
cardiopatia estrutural. Permaneceu ventilado em alta
frequéncia e com inalacdo de dxido nitrico durante 5
dias. Teve alta clinicamente bem com 11 dias de vida,
referenciado a consulta de Neonatologia. Atualmente
com 15 meses de idade tem um desenvolvimento psi-
comotor e progressao estaturoponderal adequados.
Avaliacdo audiolodgica sem alteracoes.

4Discussao

O primeiro dos desafios colocados pela HTPP ¢ o
diagndstico. A incidéncia da HTPP persistente ¢é
possivelmente subestimada devido & falha na sua

detecdo quando associada a patologia do parénqui-
ma pulmonar.® A patologia associada também po-
derd atrasar o diagnostico de HTPP, como no caso
apresentado em que a gravidade do estado clinico
foi atribuida a sépsis neonatal. Deverd ser colocada
a hipotese diagndsticade HTPP quando a hipoxémia
é desproporcional ao esforco respiratorio e as alte-
racoes radioldgicas pulmonares.*

A avaliacdo comparativa da oximetria de pulso entre
dreas pré (membro superior direito) e pds-ductal
(membros inferiores) pode demonstrar o shunt di-
reito esquerdo através do canal arterial. Uma dife-
renca maior do que 5% ¢ indicativa de shunt.* E im-
portante sublinhar que a inexisténcia de diferencial
pré e pos-ductal ndo exclui HTPP, somente indica
que nado ha shunt direito esquerdo através do canal
arterial. A presenca de shunt a nivel do foramen oval
¢ diagnosticada apenas pela ecocardiografia. E a
capacidade do ventriculo direito de vencer uma re-
sisténcia vascular aumentada que determina a pre-
senca e a gravidade da doenca.* No presente caso a
avaliacao comparativa da oximetria foi medida numa
fase inicial, possivelmente de menor gravidade, mas
no ecocardiograma ja era visivel o shunt através do
canal arterial.

A ecocardiografia é o exame de diagnostico e devera
ser sempre realizada na suspeita de HTPP. Permite
nao sé avaliar a presenca de shunt ao nivel do canal
arterial e foramen oval, mas também confirmar a
auséncia de anomalias estruturais cardiacas e esti-
mar a pressao da artéria pulmonar. E ainda Util para
avaliar a contratibilidade do miocardio. E frequente
a presenca de disfuncado do miocardio com necessi-
dade de uso de inotrépicos.

Qutro dos desafios colocados pela HTPP é evitar
a iatrogenia. A hipoxémia refratéria conduz ao uso
de pressdes médias elevadas durante a ventilacdo
com risco aumentado de ar ectdpico (no presente
caso pneumomediastino e pneumotdrax); por ou-
tro lado, dependendo da complacéncia pulmonar,
parte da pressdo usada na ventilacao poderd ser
transmitida aos vasos pulmonares e agravar a hi-
pertensdo pulmonar.®

A terapéutica também é um desafio. Com excecao do
oxido nitrico inalado o tratamento é limitado e o uso




de novos farmacos baseia-se somente em evidéncia
experimental ou no tratamento de adultos. O oxido
nitrico é considerado o tratamento padrdo e quando
a resposta é positiva a melhoria da oxigenacao é re-
gra geral evidente em minutos,* tal como observado
neste RN. Atualmente recomenda-se o inicio mais
precoce de dxido nitrico inalado, antes da prolongada
exposicao a altas concentracdes de oxigénio e eleva-
dos pardmetros de ventilacdo.* A associacdo de venti-
lacdo de alta frequéncia com dxido nitrico utilizada no
presente caso melhora a eficicia terapéutica.”

Ao 11°diadevidaestacriancateve altaclinicamente
bem, apds a utilizacdo da terapéutica mais inovado-
ra disponivel na UCERN como em qualquer centro
diferenciado.
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B Resumo

A sindrome de Sheehan é uma causa rara de hipopituitarismo que resulta do enfarte hipofisario secunda-
rio aum quadro hemorragico grave e/ou hipotensivo no periodo pos-parto. A clinica, dependente da gra-
vidade dos défices, é frequentemente inespecifica e muitas mulheres podem manter-se assintomaticas
durante vérios anos. Estes motivos contribuem para o atraso do diagnostico e, consequentemente, para o
atraso do tratamento daquela que é uma causa importante de morbimortalidade nas mulheres afetadas.
O caso clinico apresentado refere-se a uma mulher com hipopituitarismo por enfarte hipofisario apds
abortamento, diagnosticado quatro anos apds o abortamento espontaneo.
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4Introducao

A sindrome de Sheehan (SS), descrita pela primei-
ravez em 1937 por HL Sheehan, corresponde ao
hipopituitarismo, parcial ou total, causado pelo
enfarte da hipdfise no contexto de um quadro de
hipotens&o grave ou choque secundarios a uma he-
morragia grave durante ou apds o parto.? Devido
ao avanco dos cuidados obstétricos, tornou-se uma
entidade rara nos paises desenvolvidos, contudo a
sua prevaléncia pode estar subestimada. De fac-
to, estudos recentes reportaram uma prevaléncia

maior de SS que a esperada, mesmo em paises de-

senvolvidos.® A sua fisiopatogenia e a sua historia
natural continuam por esclarecer.?

Os sintomas, nomeadamente a astenia, a fadiga e
a anorexia, sao geralmente inespecificos, contudo,
a insuficiéncia hipofiséria grave pode resultar em
coma e morte.2 Adicionalmente, a clinica varia con-
soante o grau de gravidade dos défices hormonais.*
Embora a apresentacao inicial em algumas doentes
seja um quadro agudo e grave de pan hipopituitaris-
mo, a maioria dos casos de SS sao diagnosticados por
um défice hipofisario parcial e clinicamente subtil e,
portanto, o seu diagndstico e tratamento podem
atrasar-se por varios anos.®
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FIGURA 1. RM hipofiséria (ponderacdo T1) corte coronal.

FIGURA 2. RM hipofiséria (ponderacdo T1) corte sagital.

O diagnodstico é clinico mas podem ser observadas
alteracdes na ressonancia magnética (RM) em até
70% dos casos, nomeadamente atrofia hipofiséria
ou sela turca vazia.! Os critérios sugeridos para o
diagndstico de SS sdo a presenca de uma histéria de
hemorragia vaginal grave no pds-parto, a necessida-
de de ressuscitacao com fluidoterapia ou transfusao
de glébulos vermelhos devido a uma hipotensao
grave ou choque, a faléncia de amamentacao apds
o parto, a auséncia de menstruacao apdés o parto, a
documentacao de défices varidveis de hormonas hi-
pofisdrias com hipopituitarismo parcial ou pan hipo-
pituitarismo ou a presenca de uma sela turca vazia
em exames imagiologicos.?

O hipopituitarismo da SS varia conforme as linhas
hipofisarias afetadas e a prevaléncia dos défices en-
contrados é varidvel em diferentes estudos. O trata-
mento da SS consiste na substituicdo das hormonas
em défice.

4Caso Clinico

Relata-se o0 caso de uma mulher de 32 anos enca-
minhada para a consulta de Endocrinologia por hi-
pogonadismo hipogonadotrofico, com intencao de
engravidar.

Relativamente a histdria ginecoldgica, a doente re-
feria menarca aos 11 anos, ciclos menstruais regu-
lares até aos 28 anos e duas gravidezes. A primeira

gravidez decorreu sem intercorréncias, com um
parto normal, aos 17 anos. A segunda gravidez, aos
28 anos, terminou, espontaneamente, as 8 semanas
de gestacdo. Cerca de um més apds o abortamento
espontaneo, surgiu um quadro de astenia e lipotimia
que motivou o internamento para estudo etiolégico,
tendo sido diagnosticada uma anemia importante
com necessidade transfusional.

Sem outros antecedentes patolodgicos relevantes e
sem qualquer medicacao habitual.

Sem queixas valorizaveis, nomeadamente astenia,
cansaco ou alteracdes do peso corporal. Ao exame
fisico, destaque para um indice de massa corporal
(IMC) baixo, sem outras alteracoes de relevo.

Analiticamente, apresentava niveis de FSH, LH e
estradiol baixos, compativel com hipogonadismo
hipogonadotraéfico. A avaliacdo da restante funcao
hipofisaria demonstrou um valor TSH inapropria-
damente normal para os niveis das hormonas tiroi-
deias. O nivel de prolactina estava no limite inferior
da normalidade e o valor de IGF-1 abaixo do limite
inferior da normalidade. Realizou-se prova de hipo-
glicemia insulinica que demonstrou uma resposta
adequada da secrecao da hormona de crescimento
e do cortisol.

Realizou RM da hipdfise que revelou uma hipdfise de
dimensoes inferiores ao esperado para a idade, com
limite superior concavo (Figs. 1 e 2).




Iniciou-se a suplementacdo com levotiroxina e a
doente sentiu melhoria da sua qualidade de vida,
referindo menor cansaco nas atividades da vida
diaria, facto que previamente ndo valorizava. Por
manifestar intencdo de engravidar foi orientada
para a consulta de reproducao medicamente assis-
tida, ja que ird necessitar de terapéutica com gona-
dotrofinas.

4Discussao

Nesta doente, o quadro de hipotensao e anemia
graves apos o abortamento espontaneo, que moti-
vou internamento com necessidade transfusional,
associada a amenorreia secundaria com quatro
anos de evolucao, sugere a SS como o diagndstico
mais provavel.

O facto de ser uma entidade rara nos paises ociden-
tais e por se apresentar, na maioria das vezes, de
uma forma inespecifica, dificulta o seu diagndstico.
Por isso, em muitos casos, ocorre um atraso signifi-
cativo na sua identificacdo e no inicio das terapéuti-
cas de substituicdo. Se por um lado as terapéuticas
com esteroides sexuais ou hormona de crescimento
ndo sao vitais, as terapéuticas de substituicdo com
glucocorticoides e hormona tiroideia sdo essenciais
e com beneficios demonstrados em doentes com

esta entidade.®

Concluindo, a explanacao deste caso visa salientar
a importancia da avaliacdo da funcéo hipofisaria em
mulheres com histéria de parto associado a perdas
hematicas importantes ou a um quadro hipotensivo
grave, em mulheres que apds o parto témfaléncia de
lactacao e em mulheres amenorreicas apds o parto
ou abortamento, mesmo decorridos varios anos re-
lativamente ao episddio despoletante.
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B Resumo

O hipotiroidismo primario pode cursar com disfuncao renal de etiologia multifatorial. Os autores descre-
vem o caso clinico de um homem de 86 anos, admitido no Servico de Urgéncia por agravamento da sua
dispneia habitual e tosse com expetoracdo mucosa. Analiticamente apresentava elevacao dos parametros
inflamatorios, pelo que se iniciou antibioterapia empirica e ficou internado por insuficiéncia cardiaca des-
compensada por provavel infecao respiratéria baixa. No inicio do internamento no Servico de Medicina
Interna, o doente apresentava-se obnubilado, com bradicardia sinusal, hipotérmico, anasarca e azotémia
anuUrica progressiva, com necessidade de suporte hemodialitico. Do estudo efetuado diagnosticou-se um
hipotiroidismo severo. Iniciou terapéutica de substituicdo com levotiroxina e hidrocortisona, com melho-
ria paulatina da clinica e normalizacao da funcao tiroideia e renal. Este caso revela uma associacao rara
de hipotiroidismo grave e lesdo renal aguda anurica reversivel e realca a necessidade do reconhecimento
desta entidade na pratica clinica do internista e da introducao precoce da suplementacao terapéutica.
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4Introducao

O hipotiroidismo tem uma elevada prevaléncia na
comunidade idosa, sendo a tiroidite autoimune a
etiologia mais comum nos paises com uma ingestao
adequada de iodo.’? O coma mixedematoso repre-
senta a forma mais grave do hipotiroidismo. E uma
emergéncia clinica rara com elevada mortalidade. A

triade diagnostica inclui a presenca de um fator pre-

cipitante, hipotermia e alteracao do estado de cons-
ciéncia que, contrariamente ao sugerido pelo nome,

raramente se manifesta com o doente em coma.®

O estado hipotiroideu, particularmente o mixedema
primario grave, induz alteracdes marcadas da respos-
ta cardiovascular, hemodinamica e renal.* A associa-
¢ado do hipotiroidismo com faléncia renal aguda é re-

conhecida na literatura,*¢ porém esta apresentacao
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¢ rara.* Desconhece-se o mecanismo fisiopatolégico
exato da disfuncao renal mas serd provavelmente
multifatorial.> Os autores descrevem um caso clinico
de hipotiroidismo grave associado alesao renal aguda
(LRA), no qual a suplementacao precoce da terapéu-
tica possibilitou a recuperacao clinica do doente e a
normalizacdo da funcao renal.

4Caso Clinico

Doente do sexo masculino, de 86 anos de idade,
caucasiano, com antecedentes de carcinoma papi-
lar urotelial, insuficiéncia cardiaca e hipertensédo
arterial, medicado com ramipril 5 mg e furosemida
40 mg. Recorreu ao Servico de Urgéncia do Hospi-
tal de Braga por agravamento da sua dispneia ha-
bitual e tosse com expetoracdo mucosa. Ao exame
fisico, encontrava-se hemodinamicamente estavel,
apirético e em anasarca (ascite, derrame pleural,
edema periférico). Analiticamente, hemoglobina
13,3 g/dL, macrocitica e normocromica, leucocitose
de 11x10°%ulL com predominio neutrofilico, creatini-
na sérica 1,1 mg/dL, ureia 87 mg/dL e aumento da
proteina C-reativa e do pro-BNP. Sedimento urina-
rio com proteinuria e eritrocituria. Gasimetriaem ar
ambiente com insuficiéncia respiratoria tipo 1. Foi
internado no Servico de Medicina Interna no con-
texto de insuficiéncia cardiaca descompensada por
provavel infecdo respiratoria baixa e iniciou antibio-
terapia empirica com ceftriaxona e claritromicina.

No internamento evoluiu desfavoravelmente com
obnubilacdo, desorientacdo temporo-espacial. He-
modinamicamente com perfil normotenso, bradicar-
dia sinusal, hipotérmico, em anasarca e azotémia oli-
goanurica progressiva (creatinina sérica 4,1 mg/dL;
ureia 128 mg/dL; taxa filtracdo glomerular (TFG)
estimada pela formula de Cockroft-Gault de 14 mL/
min), com necessidade de suporte dialitico. Do estu-
do efetuado diagnosticou-se um hipotiroidismo gra-
ve (TSH 81,200uUl/mL e T4 livre 0,48 ng/dL). Ascite
e derrame pleural transudativo. Perfil lipidico, creati-
nina quinase e funcao hepatica normal. Anti-recetor
TSH positivo; anti-TPO e anti-Tg negativos. Estudo
virico e autoimune negativos. Ecografia renovesi-

cal e tomografia computorizada abdomino-pélvico
revelaram ascite de grande volume, rins de dimen-
sdes normais e com boa diferenciacdo parénquimo-
-sinusal. Eco-doppler renal e uretrocistoscopia sem
alteracoes de relevo. Ecocardiograma com depres-
sao ligeira da funcao sistélica global biventricular.
Ecografia cervical com tiroide de dimensao normal e
nédulos infracentimétricos.

Efetuado o diagnodstico de tiroidite auto-imune, ini-
ciou-se terapéutica de substituicdo com levotiroxina
e hidrocortisona. A data da alta, doente consciente
e orientado, clinicamente assintomatico, com bom
débito urindrio e hemodinamicamente estavel.
Analiticamente, com normalizacdo da funcao tiroi-
deia (TSH 1,930 uUl/mL) e melhoria da funcéo re-
nal (creatinina sérica 1,4 mg/dL e ureia 117 mg/dL).
Apods um més, doente manteve estabilidade clinica,
com normalizacao da funcao renal e tiroideia.

4Discussao

Ainteracdo entre o rim e a funcao tiroideia esta bem
documentada na literatura: As hormonas tiroideias
(HT) participam no desenvolvimento renal e na
manutencao da homeostasia hidroeletrolitica; por
outro lado, o rim esta envolvido no metabolismo e
eliminacdo das HT.” O hipotiroidismo primario pode
cursar com LRA, glomerulopatia (sindrome nefriti-
co e/ou nefrético) ou exacerbar uma doenca renal
crénica estabelecida,® porém desconhece-se o me-
canismo patofisiologico exato da disfuncao renal.”®
A literatura sugere que a diminuicdo do nivel das
hormonas tiroideias se relaciona mais fortemente
com alesdorenal do que a autoimunidade.”

A circulacdo hipodindmica, com consequente re-
ducao da taxa filtracdo glomerular (TFG) e do fluxo
renal plasmatico (FRP), poderd ser o mecanismo
predominante. Contribui para esta o débito cardia-
co reduzido (bradicardia sinusal, disfuncdo do mio-
cardio e a diminuicdo do volume circulante efetivo)
e 0 aumento da resisténcia arterial periférica. Este
estado hipodindmico resulta numa insuficiéncia pré-
-renal, com diminuicdo do volume circulante efetivo
e subsequente hipoperfusao renal. Com o inicio da




substituicdo hormonal, ocorre normalizacdo do es-
tado hemodinamico e a funcao glomerular € rapi-
damente restaurada em doentes com funcdo renal
normal prévia.®

No caso clinico descrito, os autores constatam uma
LRA anurica em doente com coma mixedematoso
precipitado por infecdo respiratéria e insuficiéncia
cardiaca. O estado clinico hipervolémico, a presenca
de uma funcao global biventricular diminuida docu-
mentada pelo ecocardiograma e o ratio ureia/creati-
nina sérica superior a 20, corroboram o mecanismo
de insuficiéncia pré-renal. No entanto, a variacao
minima da pressao arterial neste doente revela que
este mecanismo isoladamente podera ndo explicar a
disfuncao renal. Estudos documentam histologica-
mente a presenca de disfuncao glomerular e tubu-
lar (espessamento glomerular e tubular com inclu-
sbes citoplasmaticas), igualmente reversiveis com
a suplementacao terapéutica.* A rabdomiodlise, uma
outra manifestacdo rara do hipotiroidismo, pode-se
associar também a LRA?7 porém neste caso foi ex-
cluida pelo nivel normal da creatinina quinase.

O hipotiroidismo como causa ou fator contribuinte
parafalénciarenal é geralmente subvalorizada. Este
caso revela uma associacao rara de hipotiroidismo
grave e LRA anurica potencialmente reversivel e
realca a necessidade do reconhecimento desta enti-
dade na prética clinica do internista e da introducao
precoce da suplementacao terapéutica.
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B Resumo

A infecao tardia por Streptococcus grupo B é rara e tem sido associada a alguns fatores de risco. E descrito
o caso de um lactente de um més e 20 dias, com infecao por Streptococcus do grupo B por provével con-
taminacdo do leite materno. Internado por febre e irritabilidade, iniciou antibioticoterapia empirica apds
rastreio séptico. Na hemocultura foi identificado Streptococcus do grupo B sensivel a ampicilina. No leite
materno foi isolado o mesmo agente, pelo que este foi suspenso. Completou 14 dias de ampicilina, com
melhoria clinica. Apds a mae cumprir terapéutica com amoxicilina, a cultura do leite materno foi negativa.

O leite materno contaminado por Streptococcus grupo B parece ter sido o fator desencadeante da infecao
sistémica, sendo fundamental a sua pesquisa e erradicacdo nas infecoes neonatais tardias.
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4Introducao

O Streptococcus grupo B (SGB) ou Streptococcus aga-
lactiae € uma bactérica Gram positiva comensal do tra-
to genital e gastrointestinal. Nas criancas a coloniza-
cdo da orofaringe € mais comum do que nos adultos.*
Distinguem-se trés tipos de infecao por SGB: Preco-
ce, que ocorre até ao sétimo dia de vida; tardia, que
surge entre os 7 e os 89 dias de vida; e muito tardia,
entre os 3 e 0s 6 meses.™? Apds a implementacdo do

rastreio pré-natal e da quimioprofilaxia intraparto, a

incidéncia da infecdo neonatal precoce teve uma di-
minuicdo significativa (65-80%).>* O mesmo nio se
verificou com a infecdo tardia, que se tem mantido
estavel ao longo dos anos (0,10-0,24/1000).%?

As apresentacoes clinicas mais comuns da forma
tardia sdo a bacteriemia/sépsis sem foco (65%) e a
meningite (30%), embora estejam descritas outras
manifestacdes que incluem pneumonia, celulite e in-
fecoes osteoarticulares.™* A mortalidade associada é
de cerca de 2%.* e o serdtipo Il é responsavel por
cerca de 90% destas infecoes.®




70 ANOS EXCELENCIA CLINICA

Ao contrério da infecdo precoce, na infecdo tardia a
SGB o mecanismo etiopatogénico permanece des-
conhecido. Tém sido relatados alguns fatores de ris-
co como prematuridade, sépsis neonatal precoce e
internamento em cuidados intensivos.! A ingestdo
de leite materno (LM) contaminado esta descri-
ta como causa de infecdo tardia ou recorrente,>’8
embora esta associacdo ndo seja consensual.??

4Caso Clinico

Lactente de um més e 20 dias, género masculino. Dos
antecedentes familiares destacava-se mae com pro-
lactinoma (sem terapéutica durante ou apds a gravi-
dez). A gestacéo foi vigiada, sem intercorréncias. A
pesquisa de SGB no exsudado vaginal/retal foi nega-
tiva as 37 semanas. Parto espontaneo as 40 semanas,
com roturade membranas intraparto. indice de Apgar
9 ao 1° minuto e 10 ao 5° minuto. O recém-nascido
(RN) apresentava somatometria adequada a idade
gestacional, com peso ao nascimento de 3,300 kg
(P15-50), comprimento de 51 cm (P50-85) e perime-
tro cefélicode 35,8 cm (P50-85). Sem intercorréncias
no periodo neonatal, com evolucao estaturo-ponde-
ral e desenvolvimento psicomotor adequados. Vaci-
nas de acordo com o Programa Nacional de Vacina-
cdo. Em aleitamento materno exclusivo.

Por apresentar irritabilidade e choro persistente
com algumas horas de evolucao foi levado ao Servico
de Urgéncia. A entrada apresentava choro irritado,
febre (39,1°C temperatura timpanica), taquicardia
e fontanela anterior normotensa, sem outras alte-
racoes significativas. Foi efetuado o rastreio séptico
que revelou hemoglobina de 9,1 g/dL, leucdécitos de
32,3x107/uL (65% neutrofilos) e proteina C-reativa
(PCR) de 10,7 mg/dL (0,06-1,00 mg/dL). A gasime-
tria, provas de coagulacao, funcdo renal e hepatica
encontravam-se dentro dos valores da normalidade.
A andlise sumaria de urina, por puncao supra-pubica,
nao tinha alteracdes. A puncdo lombar foi traumética.

Considerado o diagnostico de sépsis decidiu-se in-
ternamento e iniciou antibioticoterapia empirica com
ampicilina (200 mg/kg/dia) e cefotaxima (200 mg/kg/
dia). Teve boa evolucéo clinica e normalizacdo dos
parametros laboratoriais. O exame bacteriolégico

da urina e LCR foram estéreis. Foi identificado SGB
na hemocultura, sensivel a penicilina/ampicilina, pelo
que suspendeu a terapéutica com cefotaxima.

Apesar de a mae nao apresentar sinais de mastite
e 0 aspeto macroscopico do LM ser o habitual, foi
efetuado exame microbioldgico, tendo-se isolado
SGB com perfil de resisténcia semelhante ao SGB
encontrado na hemocultura. Suspendeu-se o aleita-
mento materno. A mae foi medicada com amoxicilina
3 g/dia, durante 10 dias, apds o que repetiu o exame
bacterioldgico do LM que foi negativo. Por opcédo
materna, o LM no foi reintroduzido.

O doente completou 14 dias de ampicilina por via
endovenosa e teve alta. Manteve vigilancia na con-
sulta de Pediatria sem novas intercorréncias infecio-
sas, mantendo evolucao estaturo-ponderal e desen-
volvimento psicomotor adequados.

4Discussao

A infecdo por SGB continua a ser uma causa im-
portante de morbilidade e mortalidade no periodo
neonatal.® A fisiopatologia da infecdo tardia ndo esté
completamente esclarecida e mantém-se contro-
versa. Uma das hipdteses mais aceite baseia-se na
existéncia de um ciclo, em que a colonizacao da oro-
faringe do lactente leva a contaminacao do LM nos
ductos lacteos. Posteriormente, o efeito de pressao
negativa causado pela succdo, associado a estase de
LM nos ductos, vai predispor a proliferacdo do SGB
e aumentar a probabilidade de infecao por translo-
cacdo (Fig. 1).#19 Este processo pode ocorrer na pre-
senca, ou auséncia de mastite.*

Neste caso a contaminacédo do LM parece ter sido o
fator desencadeante, visto ndo se terem identificado
outros fatores de risco associados. O perfil de resis-
téncia antibidtica concordante entre o SGB identifi-
cado no sangue e no LM sdo a favor de se tratar da
mesma estirpe, no entanto, s6 por serotipagem se
poderia fazer esta confirmacdo. Nestas situacoes
persiste sempre adlvida sobre o eventoinicial, se foi
a colonizacao da orofaringe do lactente ou a conta-
minacdo do LM. Atualmente nao se pode afirmar que
o leite materno é o vetor de transmissdo enquanto
nao houver um estudo longitudinal, prospetivo, que
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FIGURA 1. Patogénese da infecdo neonatal tardia por SGB através do LM contaminado.

: LM com SGB

determine a cronologia da colonizacao da orofaringe
em relacdo a contaminacdo do LM.> Porém, esté cla-
ro que o LM funciona como fator amplificador para
infecdo tardia ou recorrente por SGB.>®

Tal como no caso descrito, o tratamento inicial é em-
pirico, devido a forma inespecifica de apresentacéo.
Para o SGB o antibiético de eleicdo continua a ser
a penicilina/ampicilina, dado o baixo nimero de re-
sisténcias e o seu perfil de seguranca.® Assim, apés
identificacdo do agente a antibioticoterapia deve ser
ajustada de acordo com o teste de sensibilidade, evi-
tando terapéuticas de largo espetro, com possiveis
efeitos adversos e custos associados. Comprovado
o isolamento de SGB no LM deve ser instituido tra-
tamento a mae, mesmo nao havendo sinais de masti-
te.!* Neste caso a mae optou por ndo manter o alei-
tamento, mas estando o LM estéril, este poderia ter
sido reiniciado.®**

O caso clinico apresentado alerta para uma causa
rara de sépsis tardia a SGB, que ndo pode deixar de
ser pesquisada. O LM contaminado é um fator pre-
disponente e deve ser tido em conta na infecdo tar-
dia ou recorrente de forma a evitar re-infecao e as
morbilidades associadas.?
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B Resumo

Trata-se de um breve artigo acerca de rotura arterial coronéria, uma complicacdo rara da intervencao
percutanea programada, com incidéncia que varia entre 0,1 a 3% das intervencdes corondrias percuta-
neas, que exige terapéutica emergente pelo risco de tamponamento cardiaco, enfarte agudo do miocar-
dio e morte (taxas de incidéncia sdo respetivamente de 63%, 50% e 19%). Descrevemos o caso clinico
de um doente com rotura corondria tratada com sucesso, apds implantacdo de um stent graft. Este caso
clinico evidencia a necessidade de respostaimediata a complicacoes, que embora sejam raras acontecem.

PALAVRAS-CHAVE: Intervencao Coronaria Percutanea; Rotura; Vasos Coronarios

KEYWORDS: Coronary Vessels; Percutaneous Coronary Intervention; Rupture

4Introducao

A rotura arterial coronaria é uma complicacdo rara
mas potencialmente fatal da intervencao coronaria
percutanea (ICP), podendo resultar em tampona-
mento pericdrdico e instabilidade hemodinamica
rapidamente progressiva.'?

4Caso Clinico

Um homem de 69 anos de idade com anteceden-
tes de enfarte agudo do miocardio com elevacao
do segmento ST na parede inferior e tratamento
através de ICP primaria da artéria coronaria direita
com implantacdo de stent revestido com farmaco, foi

referenciado para realizacao de ICP eletiva de uma
estenose calcificada de 90% no segmento médio da
artéria descendente anterior, envolvendo a bifurca-
cdo com a segunda diagonal (lesdo Medina [0,1,1]),
como apresentado na Fig. 1. Desta forma, decidiu-se
iniciar o procedimento, avancando uma guia BMW®
para o leito distal da artéria descendente anterior e
outra guia BMW® para o ramo diagonal. De seguida,
procedeu-se a pré-dilatacdo do ramo principal com
um baldo Trek® 2,5 x 15 mm e tentou-se implantar
um stent revestido com farmaco (Resolute Integrity®
2,75 x 22 mm) sem sucesso, por impossibilidade de
cruzar a estenose com o stent. Repetiu-se a pré-dila-
tacdo, desta vez com baldo ndo complacente Trek®
2,75 x 15 mm a elevadas atmosferas. Subitamente,
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FIGURA 1. Angiografia coronaria evidenciando uma
lesdo calcificada de 90% no segmento médio da
artéria descendente anterior, a envolver a bifurcacio
com a segunda diagonal.

FIGURA 2. Perfuracao grau Ill de Ellis (perfuracdo =1 mm
em didmetro com extravasamento de contraste para

o pericardio ou uma cavidade) apds insuflacdo de um
baldo ndo complacente a elevadas atmosferas.

verificou-se rotura do baldo ndo complacente e da
artéria descendente anterior, com extravasamento
de contraste em jato para o pericardio (setas, Fig. 2).
Com o intuito de selar o local da rotura (perfuracdo
tipo Il de Ellis), o stent revestido previamente utili-
zado foi implantado com insuflacdo do baléo de stent
durante 10 minutos. Concomitantemente, adminis-
trou-se sulfato de protamina parareverter o efeitoda
heparina. Apesar disso, o extravasamento de contras-
te para o pericardio persistiu, pelo que se procedeu
a implantacdo de um stent recoberto GraftMaster®
de 3,0 x 19 mm no mesmo local, com selagem com-
pleta da rotura (Fig. 3). Como consequéncia, 0 ramo
diagonal foi ocluido, resultando num enfarte pés-pro-
cedimento. A imagem fluoroscopica final evidencia
um derrame pericardico circunferencial, como mos-
tra a Fig. 4. O ecocardiograma transtorécico urgente
confirmou esse achado e excluiu tamponamento pe-
ricardico. Quarenta e oito horas mais tarde, o doen-
te teve um episddio de fibrilhacdo auricular de novo
associado a instabilidade hemodinamica de dificil
controlo, tendo sido realizada pericardiocentese com
drenagem de 50 mL de liquido serohematico. Poucos
minutos depois, verificou-se reversao a ritmo sinusal
e estabilizacao clinica progressiva. O doente teve alta
com funcao ventricular esquerda conservada e alte-
racoes de novo da contratilidade na parede lateral.

FIGURA 3. Angiografia coronéria apos implantacao
do stent recoberto GraftMaster®, com selagem
completa darotura arterial coronéria e perda do
ramo diagonal (setas).

4Discussao

O tratamento de lesdes coronarias em bifurcacoes
com baldes ndo complacentes a elevadas atmosferas
deve ser realizado com precaucdo. No caso de ocor-
rer uma perfuracdo coronaria grau 1, é licito utilizar
um stent para tentar salvar o ramo secundario, em-
bora esta técnica seja eficaz apenas numa minoria
dos doentes.**




Derrame paricardico

FIGURA 4. Imagem fluoroscépica final com retencao
de contraste a evidenciar derrame pericardico
circunferencial.
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B Resumo

A listeriose é infrequente e caracteristica de grupos populacionais de risco (idosos, imunossuprimidos,
gravidas, etc.), embora se verifigue um aumento da sua incidéncia nos Ultimos anos. Na sua forma invasi-
va, éraraemindividuos imunocompetentes. Apresenta-se o caso de um homem de 43 anos, saudavel, que
recorreu aos servicos médicos por vémitos e febre, tendo sido medicado sintomaticamente por suspeita
de gastroenterite aguda. Por agravamento sintoméatico com parestesias do membro superior esquerdo,
desequilibrio, cefaleia e alteracdo da visdo ao quarto dia de evolucdo, é reobservado, verificando-se evo-
lucao rapida com instabilidade hemodinamica e necessidade de suporte invasivo ventilatorio e cardiaco,
pelo que foi transferido para uma Unidade de Cuidados Intensivos com a suspeita de meningoencefalite,
tendo sido diagnosticadas meningo-encefalite, bacteremia e miocardite a Listeria monocytogenes.

PALAVRAS-CHAVE: Imunocompeténcia; Listeriose; Listeria monocytogenes

KEYWORDS: Immunocompetence; Listeriosis; Listeria monocytogenes

4Introducao

A listeriose é infrequente e caracteristica de grupos
populacionais de risco (idosos, imunossuprimidos,
gravidas, etc.), embora se verifique um aumento da
sua incidéncia nos ultimos anos. Na sua forma inva-

siva, é rara em individuos imunocompetentes.

4Caso Clinico

Homem, 43 anos, caucasiano, ex-fumador sem
outros antecedentes pessoais relevantes, nomeada-
mente fatores de imunossupressao conhecidos.

Recorreu inicialmente ao Atendimento Permanente
(AP) por febre (38°C) e vomitos com algumas horas
de evolucao, sem outra sintomatologia. Da observa-
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cdo destacava-se apenas aumento da frequéncia dos
ruidos hidroaéreos a auscultacdo abdominal. Reali-
zou andlises (sem quaisquer alteracoes a realcar) e
teve alta, medicado com domperidona. Pela manu-
tencao dos sintomas regressou apds 48 h, mantendo
exame objetivo sobreponivel; reavaliacdo analitica
revelava neutrofilia discreta com 86% de neutréfilos
e proteina C-reativa (PCR) de 2,64 mg/dL, sem ou-
tros desvios; apds terapéutica sintomética e hidra-
tacao com subsequente melhoria subjetiva, teve de
novo alta com recomendacoes gerais e antiemético,
pela suspeita de gastroenterite aguda.

No dia seguinte, dado agravamento do quadro com
parestesias do membro superior esquerdo, desequi-
librio, cefaleia e alteracédo da visdo retornou ao AP,
apurando-se do exame objetivo hemiparesia esquer-
da, ptose palpebral e impossibilidade de abducdo
olho ipsilaterais além de rigidez da nuca e petéquias
no tronco e membros superiores. Repetiu analises
que revelaram aumento dos pardmetros inflamato-
rios (leucocitose de 13 x 107/L e PCR de 7 mg/dL),
e realizou tomografia computorizada (TC) cranioen-
cefélica (sem evidéncia de lesdes vasculares agudas
ou lesdo ocupando espaco); durante a execucdo da
mesma ocorreu episddio de taquicardia supraven-
tricular seguido de edema agudo do pulmao com ne-
cessidade de entubacdo orotraqueal e suporte ven-
tilatério dadarefratariedade a medidas terapéuticas
instituidas, pelo que foi transferido para a Unidade
de Cuidados Intensivos (UCI) do hospital da drea de
residéncia. Assumido o diagnostico de meningoen-
cefalite, iniciou empiricamente antibioterapia com
ceftriaxone.

A admissao na UCI foram efetuadas colheitas para
microbiologia incluindo liquido cefalorraquidiano
(LCR) (Ifmpido, com 120 células/uL das quais 55%
neutrofilos, proteinas 211 mg/dL, glicose 104 mg/dL
(43% em relacdo ao sangue) e lactato 6,38 mmol/L).
Dos restantes exames complementares realizados
destacam-se andlises com leucocitose 16,2 x 107/L,
neutrofilia 90%, PCR 8,7 mg/dL, VIH negativo, tro-
ponina 19,16 ng/mLe proBNP 3626 pg/mL, ECGem
ritmo sinusal sem outras alteracées, além de ecocar-
diograma sumario com hipocinesia difusa e ma fun-
cdo ventricular esquerda. Pela rapida evolucdo em

choque, foi efetuada monitorizacdo hemodindmica
com sistema PiCCO®, sugestiva de choque cardio-
génico, tendo iniciado suporte aminérgico com do-
butamina; foi contactado centro de referéncia para
Cardiologia de Intervencao e o doente submetido a
cateterismo (sem lesdes) e ventriculografia (fracdo
de ejecdo 26%), sendo entao admitidas as hipoteses
de meningoencefalite e miocardite virais, pelo que
iniciou terapéutica com aciclovir.

Apesar da melhoria inicial do ponto de vista hemodi-
namico, permitindo desmame aminérgico as 24 h e
sedativo as 48 h, permaneceu com score Glasgow 3.
Ao terceiro dia de internamento na UCI foi isolada
Listeria monocytogenes em hemoculturas e no liquido
cefalorraquidiano (LCR), alterando-se de imediato
a terapéutica dirigida para ampicilina e gentamicina
(suspensa por toxicidade renal). Pela depressao de es-
tado de consciéncia mantida, realizou ainda eletroen-
cefalograma (EEG) (eletrogénese de muito baixa am-
plitude, sem atividade paroxistica, aspetos sugestivos
de disfuncéo cerebral grave e de mau prognostico) e
repetiu TC (a relevar sinais de hidrocefalia ativa com
dilatacao moderada difusa do sistema ventricular su-
pratentorial e apagamento parcial do IV ventriculo,
sem lesdes expansivas a este nivel, edema transepen-
dimario e pequeno componente com densidade de
partes moles a preencher o corno occipital esquerdo
sugestivo de exsudado inflamatorio). Apesar de medi-
das, manteve agravamento neuroldgico com auséncia
de reflexos do tronco e analitico com subida mantida
da PCR (atingindo o pico de 41,4 mg/dL ao quinto dia
de internamento na UCI), natremia (158 mmol/L ao
quinto dia) e funcao renal (creatinina 4,15 mg/dL e
ureia 126 ao sexto dia), acabando por falecer ao sexto
diade internamento.

4Discussao

Infecdo por L. monocytogenes é uma causa rara de
doenca no individuo imunocompetente, sendo a
grande maioria dos casos em grupos de risco, no-
meadamente durante a gravidez/periodo neonatal,
populacdo idosa e imunossuprimidos. Apesar da in-
cidénciaser baixa, varios autores defendem que esta




tem vindo a aumentar, constituindo um problema de
salde emergente, em parte explicado pelo cresci-
mento da populacéo idosa e pela melhoria dos cuida-
dos de salde elevando a sobrevivéncia de doentes
com patologia cronica/fatores de imunossupres-
sd0.'? Tipicamente esta relacionada com intoxica-
coes alimentares através da ingestdo de produtos
contaminados, apresentando-se mais comummente
comdiarreia, muitas vezes integrada num quadro de
febre, nduseas e vomitos facilmente confundivel com
outras causas de gastroenterite.® No entanto, for-
mas invasivas (bacteremia, envolvimento do sistema
nervoso central (SNC) e transmissdo materno-fetal)
estdo descritas, principalmente nos grupos supra-
mencionados, acarretando pior progndstico pelasua
maior gravidade. O diagndstico estd dependente do
crescimento do agente em meios culturais, uma vez
que nao existem marcadores serolégicos validados;
em caso de envolvimento do SNC o LCR é normal-
mente caracterizado por pleocitose com aumento
moderado das proteinas, sendo que a glicose pode
estar normal ou diminuida (pior prognéstico). O tra-
tamento eficaz depende do diagndstico precoce eda
instituicao de cobertura antibiética adequada, no-
meadamente ampicilina (possivelmente associada a
gentamicina pelo seu efeito sinérgico), mesmo assim
com taxas de mortalidade perto dos 20-30%.%

Neste caso apresentamos um homem de 43 anos,
sem antecedentes pessoais relevantes ou fatores de
imunossupressao conhecidos que apds quadro de
febre e vomitos com 3 dias de duracao, inicialmente
sem apresentar alteracoes ao exame objetivo ou em
avaliacoes analiticas, regressa aos cuidados de sau-
de por agravamento da situacao com défices neuro-
l6gicos de novo e rapida evolucao em instabilidade
hemodinamica e choque cardiogénico, com isola-
mento de L. monocytogenes em hemoculturas e LCR,
em contexto de formainvasivade listeriose com pro-
vavel ponto de partida gastrointestinal.

Apesar do desenvolvimento da situacao ir ao encon-
tro do descrito na literatura, tal ndo seria o mais es-
perado dado tratar-se de um individuo previamente
saudavel. Além disso, miocardite secundéria a este
agente é rara,” ainda mais em casos sem evidéncia
de endocardite concomitante.® Outras dulvidas sur-

gem quanto ao mecanismo de disfuncao miocardica
observada, podendo este ser no enquadramento
de miocardite ou atordoamento miocéardico neu-
rogénico’ a condicionar choque cardiogénico em
doente com meningo-encefalite/romboencefalite
por L. monocytogenes; no entanto, tal distincao ndo
influenciaria o plano terapéutico para este doente.
Destacamos a importancia deste caso nao so pela
raridade do mesmo em doentes imunocompetentes,
mas sobretudo por representar uma patologia que
tem apresentado uma incidéncia crescente manten-
do asuamortalidade elevada, motivo pelo qual deve-
mos estar sempre alerta para a identificacdo destes
casos e intervencao terapéutica precoce.
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B Resumo

ganglios metastaticos.

Doente assintomatica, edéntula total, portadora de protese total.

Lesdes pigmentadas da mucosa do palato com extensdo ao vestibulo e labio superior; sem adenopatias
cervicais palpaveis. A bidpsia revelou tratar-se de um melanoma maligno.

Estadiamento com tomografia computorizada cranioencefalica, cervico-toraco-abdomino-pélvica e to-
mografia por emissao de positroes. Tratamento cirdirgico agressivo com maxilectomia total bilateral, com
esvaziamento cervical bilateral, radical modificado tipo Il1. Areconstrucao baseou-se no retalho antebra-
queal esquerdo, microanastomosado aos vasos cervicais.

O resultado anatomo-patoldgico foi de melanoma maligno, tipo nodular, sem invasdo éssea, com dois

Esteticamente e funcionalmente bem, foi submetida, posteriormente, a radioterapia.
Atualmente bem, em consultas de follow-up, com tomografias computorizadas semestrais.
PALAVRAS-CHAVE: Melanoma; Neoplasias da Boca; Retalhos Cirtirgicos
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4Introducao

O melanoma maligno da cavidade oral ¢ uma neopla-
sia agressiva, com mau prognostico, rara e originada
a partir da proliferacao de melandcitos malignos da

mucosa. Representando 8-15% de todos os melano-

mas malignos da regido da cabeca e pescoco e repre-

sentam menos de 1% de todos os melanomas.*?

O melanoma oral foi descrito pela primeira vez por
Lincoln, em 1880 e surge a partir de uma prolifera-
cdo descontrolada dos melandcitos residentes na

camada basal do epitélio de revestimento oral.
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O tratamento para esta neoplasia tem sido a excisdo
cirlrgica, apesar de haver controvérsias no que diz
respeito a margem de seguranca, podendo utilizar-se
de quimioterapia e imunoterapia como coadjuvantes.?

4Caso Clinico

Trata-se de uma doente do sexo feminino, com 70
anos de idade, que recorre a consulta, no dia 20 de
abril de 2015, por apresentar lesdo pigmentada do
palato, cuja data de inicio é desconhecida. Os ante-
cedentes pessoais e familiares sdo irrelevantes para
0 caso; hipertensao arterial (HTA), ansiedade, sem
medicacao relevante, sem alergia a medicamentos e
sem habitos tabagicos e/ou etandlicos.

Exame intra-oral com lesdo pigmentada em toda a
extensao da mucosa do palato duro e do palato mole
(Fig. 1), com extensao ao vestibulo e labio superior;
edéntula total, com proteses superior e inferior to-
tais; sem lesdes traumaticas e sem ganglios cervicais
palpaveis.
Baseado no exame objetivo, vérias hipoteses de
diagnostico foram colocadas®:

« Melanoma maligno

« Tatuagem amalgamas (argirose focal)

« Macula melandtica

« Nevus mucosa oral

« Melanoacantoma

- Pigmentacao oral

« Sarcoma de Kaposi

- Doenca de Peutz-Jeghers

Em relacdo as tatuagens das amalgamas, a doen-
te era edéntula total hd mais de 10 anos; a mancha
melandtica € mais comum no vermelho do Ibio;
0S nevus orais sao muito raros, mais frequentes no
sexo feminino e podem representar lesées percur-
soras do melanoma; o melanoacantoma tem um
crescimento rapido e nao estd relacionado com o
aparecimento do melanoma. A pigmentacao da cavi-
dade oral é secundéria a reacoes inflamatdrias por
exposicdo a metais e tabaco; drogas relacionadas:
estrogénio, 5-fluorouracilo, cetoconazol e minoci-

FIGURA 1. Exame intraoral, com lesbes pigmentadas do
palato.

FIGURA 2. Peca cirlirgica de maxilectomia bilateral.

clina; o sarcoma de Kaposi caracteriza-se por lesoes
nao violacias e em doentes imunocomprometidos. A
doenca de Peutz-Jeghers foi afastada por nao existi-
rem outras lesdes em outros locais.»?

Para o diagndstico conclusivo, foi efetuada uma
bidpsia da cavidade oral, palato e labio; ambas evi-
denciaram um melanoma maligno, ulcerado.

Os exames de estadiamento efetuados, tomografia
computorizada cranioencefalica (TC-CE), TC cervi-
co-toraco-abdomino-pélvica e tomografia por emis-
sao de positroes (PET),® demonstraram tratar-se de
uma doenca localizada ao palato, sem invasao dssea




FIGURA 3. Levantamento do retalho antebraqueal.

FIGURA 4. Regido dadora do antebraco esquerdo.
O pods-operatorio decorreu sem complicacoes (Fig. 5).

FIGURA 5. Pds-operatério; neo-palato.

FIGURA 6. Pés-operatdrio tardio.

e sem disseminacdo secunddria a distancia, nem en-

volvimento ganglionar cervical.

Tratando-se do melanoma maligno das mucosas,
uma entidade muito agressiva, cujo estadiamento
se inicia no estadio Il1,* o tratamento devera ser a
cirurgia radical, com base na excisdo total da lesao
e controlo cervical. A cirurgia efetuada foi uma ma-
xilectomia total bilateral (Fig. 2), com esvaziamento
cervical, bilateral, radical modificado tipo Il1.

A reconstrucdo do “neo palato” foi efetuada com um
retalho antebraqueal esquerdo (Fig. 3), microanas-
tomosado aos vasos cervicais.

A regiao dadora do antebraco foi encerrada com um

enxerto de pele, colhido da coxa esquerda (Fig. 4).

Terminou com uma traqueotomia transitoria e en-
caminhamento para a Unidade de Cuidados Inten-
sivos, onde foi controlada a viabilidade do retalho.

O resultado andtomo-patoldgico foi de melanoma
maligno tipo nodular, sem invasdo 6ssea; espessu-
ra de 6 mm; sem ulceracdo; excisdo completa (6 mm
da margem posterior, 14 mm da margem lateral es-
querda, 15 mm da margem lateral direita, 15 mm da
margem anterior); metastase em nivel Il direito, com
extensao extra-capsular; ganglio linfatico intra-nodal
no nivel V direito. Estadiamento T4aN1, estadio IVA.¢

Posteriormente foi submetida a radioterapia”? da
cavidade oral e das cadeias ganglionares.

Atualmente em follow-up na consulta, devendo ser
feitos TCs de controlo, CE e CTAP, semestralmente.

MELANOMA DA CAVIDADE ORAL, CASO CLINICO: TRATAMENTO CIRURGICO E RECONSTRUCAO
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4Conclusao

Os melanomas da cavidade oral sdo, por vezes, di-
ficeis de diagnosticar, atendendo ao uso frequente
de préteses dentdrias que impedem a visualizacdo
direta das lesdes; o exame intra-oral cuidadoso é,
entdo, fundamental para um diagnostico precoce da
doenca. Trata-se de uma doenca extremamente rara
(10% dos melanomas da cabeca e pescoco), com um
prognostico muito reservado, atendendo a extensa
capacidade de recidiva e metastizacdo, quer cervi-
cal, quer cerebral, com uma taxa de sobrevivéncia
aos 10 anos, de 10%.%° O seu tratamento exige, sem-
pre que possivel, um controlo radical local, da lesao
e, regional, de possiveis metastases cervicais. A re-
construcao deve ser efetuada de maneira a obter um
resultado estético e funcional, adequados.
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B Resumo

Acirurgia bariatrica é, atualmente, uma das dreas em maior expansao na Cirurgia Geral. O seu desenvol-
vimento exponencial obrigou a desenvolver técnicas para lidar com complicacdes que a prépria cirurgia
bariatrica criou.

As bandas gastricas, particularmente, provaram ser um método puramente restritivo com uma elevada
taxa de complicacdes associada.

A erosao e consequente migracao da banda estao descritas em média 22 meses apos a cirurgia. Esta
complicacao, assim como qualquer outra complicacdo major acaba por condenar o doente a uma cirurgia
bariatrica de revisao. Habitualmente no nosso Centro, as doentes com necessidade de remocao de banda
com faléncia terapéutica, vém sendo reintervencionadas em dois tempos. O caso clinico que apresen-
tamos ilustra a excecao a esta regra de conduta. Trata-se da migracdo completa e atipica de uma banda
géstrica para o interior do trato gastrointestinal a condicionar dor abdominal e quadros suboclusivos de
repeticao. Esta complicacao foi resolvida através da mobilizacao retrograda do cateter, exteriorizacao da
banda pelo orificio de entrada no trato gastrointestinal e ainda, no mesmo tempo cirurgico, realizacdo da
gastrectomia vertical calibrada, removendo o orificio fistuloso iatrogenicamente criado pela migracao da
banda.

PALAVRAS-CHAVE: Gastroplastia; Migracao de Corpo Estranho; Obesidade Morbida/cirurgia; Remocao
de Dispositivo

KEYWORDS: Device Removal; Foreign-Body Migration; Gastroplasty; Obesity, Morbid/surgery
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4Introducao

A cirurgia bariatrica é, atualmente, uma das areas
em maior expansao na Cirurgia Geral. Assumindo-se
como uma grande arma no combate a obesidade - epi-
demiado século XXI, assim definida pela Organizacao
Mundial da Saude. O seu desenvolvimento exponen-
cial obrigou a desenvolver técnicas para lidar com
complicacoes que a propria cirurgia bariatrica criou.

As bandas gastricas, particularmente, provaram ser
um método puramente restritivo com uma elevada
taxa de complicacoes associada. Estudos nos Es-
tados Unidos revelaram perdas de peso abaixo do
esperado e altas taxas de complicacdes associadas a
necessidade de cirurgias de revisdo em aproximada-
mente 40% dos casos.t O aperfeicoamento da téc-
nica veio diminuindo as taxas de complicacoes asso-
ciadas, segundo estudos na Europa, Estados Unidos
e Australia, contudo complicacoes graves continuam
averificar-se e levardo a exclusao da banda géstrica,
enquanto tratamento de primeira linha da obesida-
de na Europa. Sdo exemplos destas complicacoes:
Dilatacdo da bolsa géstrica (11%); erosdo/migracéo
da banda (28%) e infecdo da banda (1%). Outras
complicacoes menos graves que também podem
ocorrrer sdo: Hérnias incisionais (5%), desconexéo
port-cateter (20%) e infecoes do port (2%).2°

A erosao e consequente migracao da banda estao
descritas em média 22 meses apoés a cirurgia.t Es-
tudos reportam até 7% de casos de erosao que se
acredita que possa ocorrer em resultado de um,
ou varios, dos seguintes motivos: Isquemia parie-
tal gastrica pelo aperto excessivo da banda, trauma
mecanico do travao da banda gastrica e/ou ainda o
trauma térmico da eletrocoagulacao a data da sua
colocacdo.”® A verdade é que esta complicacao, as-
sim como qualquer outra complicacao major acaba
por condenar a doente a uma cirurgia bariatrica de
revisdo. Habitualmente no nosso Centro, as doentes
com necessidade de remocao de banda com faléncia
terapéutica, vém sendo reintervencionadas em dois
tempos. Inicialmente é efetuada aremocao da banda
por via laparoscopica e posteriormente a cirurgia de
“redo” em tempo apropriado - deferimento entre 3
a 6 meses entre as cirurgias de remocao e eventual

FIGURA 1. Raio-x: BG aberta no hipogastro.

FIGURA 2. TC: BG intra-delgado.

sleeve ou bypass géstrico laparoscépicos nos casos
com indicacao por faléncia terapéutica.

O caso clinico que apresentamos ilustra a excecao a
regra de conduta supra-citada, devido a clinica com
que a doente se apresentou no nosso Servico de Ur-
géncia. Trata-se da migracao completa e atipica de
uma banda gastrica para o interior do trato gastroin-
testinal a condicionar dor abdominal e quadros su-
boclusivos de repeticao. Esta complicacédo foi resol-
vida através da mobilizacao retrograda do cateter,
exteriorizacdo da banda pelo orificio de entrada no
trato gastrointestinal e ainda, no mesmo tempo ci-
rargico, realizacdo da gastrectomia vertical calibra-
da, removendo o orificio fistuloso iatrogenicamente
criado pela migracao da banda.

Os autores nao encontraram na literatura nenhum
caso descrito com resolucao similar. Ainda assim,
acreditam que, conforme o pds-operatorio da doente
comprova, é possivel em casos excecionais resolver
esta complicacao através da metodologia descrita.




FIGURA 3. EDA: Cateter no lUmen géastrico.

FIGURA 4. Laparoscopia: BG exteriorizada.

FIGURA 5. Laparoscopia: teste fuga negativo.

4Caso Clinico

A doente em causa trata-se de uma mulher de 49
anos, com obesidade mérbida (IMC 41), sem outras
co-morbilidades de relevo. Emjulho 2011 foi subme-
tida a gastrobandoplastia em outra instituicao, sem
intercorréncias conhecidas. Recorreu, pela primeira
vez, aurgéncia do Hospital de Braga (HB), em marco
de 2012, com sintomas obstrutivos, verificando-se
quadro oclusivo do corpo gastrico por deslizamen-

to da banda - slippage. Opcéo cirlrrgica, a data, foi a

abertura dabanda géstrica, deixando-ano local, para
posterior resolucao definitiva. Alta sem intercorrén-
cias, orientada para a instituicao de origem.

Um ano depois (marco de 2013), voltou ao Servico
de Urgéncia do HB por dor abdominal recorrente
e novos quadros de suboclusdo. O estudo imagio-
l6égico comecou por revelar, na radiografia abdomi-
nal simples, a banda géstrica aberta nos quadrantes
inferiores do abdémen (Fig. 1). Posteriormente foi
comprovada a sua migracao intra-luminal por tomo-
grafia computorizada com contraste endovenoso
(Fig. 2)eendoscopiaalta (Fig. 3) em que so se conse-
guia visualizar o fio conetor do port a banda gastrica.
A doente foi proposta para laparoscopia explorada.

Intra-operatoriamente, foi inicialmente efetuado o
isolamento cuidado do cateter junto ao orificio de
entrada na grande curvatura. Apds uma boa dissec-
cdo com instrumento ultrassénico, foi mobilizado
retrogradamente, e com movimentos muito suaves,
o cateter até voltar a ter a banda no lumen géstrico.
A banda foi entdo exteriorizada pelo orificio de en-
trada (Fig. 4) e realizada a gastrectomia vertical ca-
librada de acordo com a técnica habitual. Por fim, foi
efetuado o teste com azul-de-metileno que excluiu
eventuais fugas (Fig. 5).

O sleeve, para além da indicacdo formal dado o re-
ganho de peso apds abertura da banda e o IMC da
doente, permitiu excluir o orificio fistuloso que a
propria banda criou pela sua migracao intragéastrica,
junto a grande curvatura do estébmago (Fig. 4)

A doente vem sendo seguida multidisciplinarmente
no HB (Cirurgia, Endocrinologia/Nutricao), tendo
tido a Ultima consulta de Cirurgia, até a data, em
abril de 2015 sem queixas de relevo, sem complica-
coes pos-reintervencdo e com IMC atual de 24.4.

4Discussao

O caso descrito demonstra que a possibilidade de
resolver amigracao da banda e realizar a cirurgia
bariatrica restritivo-metabolica subsequente no
mesmo tempo cirdrgico pode ser a melhor opcéo
em casos selecionados.

MIGRACAO ATIPICA DE BANDA GASTRICA: PRIMEIRO CASO DESCRITO DE REMOCAO URGENTE E SLEEVE NO MESMO TEMPO CIRURGICO
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B Resumo

A miomectomia laparoscopica é cada vez mais o procedimento cirdrgico indicado para o tratamento de
miomas subserosos/intramurais sintomaticos. Os defensores desta abordagem referem como vantagens
melhores resultados estéticos, menor dor no pds-operatério, menor tempo de internamento e uma re-
cuperacao mais répida. Outros autores realcam um tempo operatoério mais longo, maior perda hemética
per-operatoria, maior risco de complicacdes obstétricas como a rotura uterina e a necessidade de mor-
celacdo dos miomas uterinos para a sua remocao, como desvantagens desta via de abordagem. E neste
contexto que apresentamos e discutimos um caso clinico de uma mulher jovem com mioma subseroso/
intramural com 7 cm submetida a miomectomia laparoscopica.
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4Introducao

Os miomas uterinos (também conhecidos por fibro-
mas ou leiomiomas) sdo os tumores pélvicos solidos
benignos mais frequentes, com uma incidéncia que
pode variar de 5 a 80%' em funcdo da idade e raca,
uma prevaléncia de 20-40% das mulheres em idade
reprodutiva? e de 70 a 80% aos 50 anos.® Podem ser
assintomaticos ou causar sintomas como hemorra-
gia uterina anormal,?* dor,”> pressdo pélvica® e ser
causa de infertilidade.” Os miomas assintomaticos
podem nao necessitar de tratamento, e tipo de sin-

tomas assim como a sua gravidade dependem do ta-

manho e da sua localizacdo.*”#

O tratamento cirtrgico tem sido o tratamento de
eleicao para os miomas uterinos sintomaticos. Recen-
temente outras abordagens terapéuticas tém vindo
a constituir-se como alternativas a considerar, no-
meadamente o tratamento médico. A histerectomia é
o tratamento cirlirgico mais eficaz a longo prazo, no
entanto em mulheres que pretendem preservar o seu
Utero/fertilidade, a miomectomia é ndo s6 uma alter-

nativa terapéutica possivel como é a mais indicada.
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Bonney et al,? descreveram a miomectomia pela pri-
meira vez em 1931 e Semm et al,° reportaram a pri-
meira miomectomia laparoscopica em 1979. Apesar
das modificacdes introduzidas na técnica e na tec-
nologia utilizada, o objetivo primordial de remover a
lesdo preservando a fertilidade e reduzindo a morbi-
lidade mantém-se. Por via laparoscopica é possivel a
remocao de multiplos miomas e o recurso a morcela-
cao dos miomas, o tamanho deixou de ser um fator li-
mitante.***3 No entanto trata-se de uma intervencdo
com um grau de complexidade elevada sobretudo
no caso de miomectomias multiplas e de miomas de
grandes dimensdes e com componente intramural
significativo. Mais recentemente a controvérsia ge-
rada em torno das complicacoes relacionadas com a
morcelacdo, nomeadamente no que concerne ao ris-
co de implantacao peritoneal ou incisonal de células

do mioma ou com a disseminacao de células malignas
no caso de um sarcoma oculto,* veio acrescentar-se
as preocupacoes de alguns autores quanto ao risco
de complicacoes obstétricas, impacto na capacidade
reprodutiva e risco de recorréncia de miomas.

Tém vindo a realizar-se varios estudos randomiza-
dos que comparam os resultados da miomectomia
laparoscopica com a laparotémica quanto a variaveis
peri-operatorias, resultados reprodutivos e recor-
réncia da lesao, e foi publicada recentemente uma
revisao da literatura acerca do tema em que se re-
fere que os estudos sugerem que a abordagem lapa-
roscopica € uma alternativa aceitavel a abordagem
por laparotomia com as vantagens da laparoscopia
e apresenta resultados similares em termos de com-
plicacdes, recorréncia, qualidade de vida pds-opera-
toria e taxa de gravidez subsequente.™

FIGURA 1. Mioma subseroso/intramural.

FIGURA 2. Incisdo superficie uterina e identificacdo do
plano de clivagem.

FIGURA 3. Enucleacdo do mioma.




4Caso Clinico

Paciente de 34 anos sem queixas ginecologicas,
saudavel, nuligesta, sem antecedentes ginecologi-
cos e obstétricos de relevo, medicada com contra-
cetivo oral.

Recorre, para esclarecimento e avaliacao das op-
cOes terapéuticas, a consulta de Ginecologia do
CUF Porto Instituto pela primeira vez em julho de
2013, apos achado de miomacom 4,8 x 5,1 cm loca-
lizado na face péstero-lateral direita predominan-
temente subseroso com componente intramural
inferior a 50%, moderadamente vascularizado em
ecografia pélvica transvaginal (ECOTV) realizada
em contexto de consulta de rotina com o seu mé-
dico assistente.

No contexto apds esclarecimento das opcoes tera-
péuticas disponiveis, considerando que a paciente
estava assintomatica e que se tratava de um mioma
com componente subseroso predominante, opta-
-se por atitude expectante e vigilancia clinica e eco-
grafica.

A paciente mantém contracecdo oral e repete
ECOTV aos 6 e 12 meses sem que se tenha regis-
tado crescimento significativo ou aparecimento
de sintomatologia associada, pelo que se mantém
em vigilancia. Em dezembro de 2014 regista-se um
ligeiro crescimento do mioma, mesmo assim man-
tém-se atitude expectante e em janeiro de 2015 a
paciente realiza ECOTV prevista; confirma a ten-

déncia de crescimento do mioma que tem nessa
altura dimensdes de 7,9 x 6,9 cm, e embora a pa-
ciente se mantivesse praticamente assintomatica
considerando o crescimento do mioma, propéem-
-se para miomectomia por laparoscopia apds con-
sentimento informado, incluindo as questoes rela-
tivas @ morcelacao.

Em junho de 2015 realiza-se miomectomia por lapa-
roscopia (Figs. 1 a 6) com morcelacdo mecanica do
mioma dentro de saco endoscopico apoés alarga-
mento da incisdo umbilical. Nao se registam outras
intercorréncias para além de perda hematica per-
-operatdria, que condicionou anemia no pds-opera-
torio (8,9 g/dL). No 1° dia de pos-operatorio foi ad-
ministrado ferro endovenoso e dada alta ao 2° diade
pos-operatorio, medicada com anticoagulantes orais
(ACQ) e ferro por via oral.

FIGURA 5. Inicio da sutura (dupla camada com pontos
separados) da parede uterina.

FIGURA 4. “Defeito” da parede uterina apos
miomectomia.

FIGURA 6. Imagem final - sutura completa da
histerotomia.
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Consulta de revisdo poés-operatéria dia 10/7/2015:
clinicamente bem sem queixas significativas, feridas
operatorias com cicatrizacdo adequada e sem sinais
inflamatorios; retirados pontos.

Exame anatomo-patoldgico: “peca com 0,325 kg de
peso constituida por multiplos fragmentos... Exame mi-
croscopico compativel com mioma sem malignidade”

Agendada nova consulta (30/11/2015) e ECOTV de
reavaliacao aos 3 meses.

4Discussao

A semelhanca do que se descreve na literatura tam-
bém neste caso foi possivel realizar a miomectomia
laparoscépica de forma segura, mesmo consideran-
do o volume do mioma. A adequacao da sutura ute-
rina e a extensao da lesdo uterina, nomeadamente
aquela condicionada pelo recurso a eletrocirurgia,
sdo fatores que parecem influenciar o risco de ro-
tura uterina em gravidezes futuras. Assim, optamos
pela utilizacdo minima da eletrocoagulacao durante
o procedimento, apesar de assim se aumentar a per-
da hemaética per-operatéria, de forma a provocar o
minimo de lesdo tecidular e pela realizacdo de sutura
em camada dupla com pontos separados. Podemos
também discutir o impacto da opcao inicial por uma
atitude expectante no que diz respeito aos riscos ci-
rdrgicos e futuro reprodutor. Se considerarmos que
0s miomas subserosos nao sao tidos como causa de
infertilidade e que os intramurais parecem interfe-
rir na fertilidade, mas poucos dados sustentam um
efeito positivo da sua remocao nesse contexto, é fa-
cil perceber que estamos perante um dilema e uma
decisao dificil. Neste caso em particular, aopcao pela
miomectomia baseou-se sobretudo no potencial de
crescimento revelado pelo mioma e no facto desta
poder ser dificultada pelas dimensées do mioma so-
bretudo quando consideramos a abordagem lapa-
roscépica. Finalmente, a decisao pela fragmentacao
mecanica do mioma em saco endoscopico apds alar-
gamento da incisdo cirdrgica umbilical foi tomada
em face da controvérsia recente acerca da morcela-
caode miomas e pelo facto de ndo termos disponivel
um saco endoscopico que permitisse a sua realiza-
cdo com recurso a morceladores eletromecanicos.
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B Resumo

vasta e precisa, mas com um resultado excelente.

Otumor glomico éumhamartomavascular benignoraro, derivado de células musculares lisas modificadas
do corpo glomico. A dor parassistica é o principal sintoma. Uma doente de 78 anos de idade apresentou-se
no nosso departamento com um histérico de 50 anos de um nddulo macio azul purpura doloroso e a
crescer por baixo da placa ungueal do quarto dedo direito.

A dermoscopia e imagem por ressonancia magnética confirmaram a presenca de um tumor subungueal
de grandes dimensdes, pelo que a doente foi sujeita a uma excisao cirurgica total, apds uma avulsdo
parcial da placa ungueal. O exame histoldgico confirmou um tumor glomico. Apds um acompanhamento
de 6 meses, a unha cresceu com formato normal e sem complicacdes ou recorréncias.

Tratou-se de um caso exuberante e bastante doloroso, exigindo um estudo imagioldgico com excisdo

PALAVRAS-CHAVE: Doencas das Unhas; Neoplasias da Pele; Tumor Glémico

KEYWORDS: Glomus Tumor; Nail Diseases; Skin Neoplasms

4Introducao

O tumor gldomico é um hamartoma® benigno neuro-
-mio-arterial raro, derivado de células musculares ma-
cias modificadas do corpo glomico.* Os corpos glémi-
Cos sdo anastomoses arteriovenosos especializados,
caracterizados por canais Sucquet-Hoyer, com um

papel importante na regulacdo térmica.?

Quase 75% dos tumores glémicos estao localizados
nas maos, particularmente no aparelho unhoso e re-
presentam 1 a 5% dos tumores nos tecidos moles da

mao.®

A apresentacao usual é um nddulo solitario, doloro-
so e sensivel ao frio, firme e de cor purpura, na parte

distal de um digito.!
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Devido ao facto das lesdes serem pequenas e a au-
séncia de caracteristicas especificas na pele do leito
ungueal e as localizacoes da matriz ungueal, o tumor
glomico pode néo ser devidamente considerado. Em
particular, a apresentacao de doentes aos médicos
das diferentes disciplinas para o tratamento da dor
pode causar atrasos no diagnostico.*

4Caso Clinico

Uma mulher com 78 anos de idade apresentou-se no
nosso departamento com um histérico de 50 anos
de um noddulo macio azul purpura doloroso e a cres-
cer por baixo da placa ungueal do quarto dedo direi-
to (Figs. 1 e 2). Adoente relatou um anterior trauma
na unha, quando cortou acidentalmente a unha com
uma agulha, quando tinha 28 anos de idade. A dor
eradilacerante ao toque mais leve.

A dermoscopia demonstrou uma lesao mal defini-
da de 8 mm por baixo da placa ungueal proximal. A
imagem por ressonancia magnética (RM) confirmou
a presenca de um tumor subungueal grande, pelo
que adoente foi sujeita a uma excisao cirdrgica, apds
uma avulsdo parcial da placa ungueal. O exame his-
toldgico revelou um tumor sélido, bem circunscrito,
composto por canais vasculares ramificados, sepa-
rados por um estroma mixoide contendo células
glomicas que circundavam canais vasculares. Apos
a operacao, a doente ficou completamente sem dor.
Apds um acompanhamento de 6 meses, a unha cres-
ceu com um formato normal, ndo obstante a excisao
de um grande tumor no leito ungueal, e sem compli-
cacdes ou recorréncias (Fig. 3).

4Discussao

Os tumores glomicos subungueais sdo frequente-
mente diagnosticados por seus sintomas clinicos ca-
racteristicos, que incluem a dor, sensibilidade e rea-
cao as temperaturas. Mas pelo facto de se situarem
por baixo da placa ungueal e ndo poderem ser dire-
tamente observados ou apalpados, a sua localizacao,
tamanho e diagnostico podem ser incorretos se nao
forem sujeitos a uma técnica imagioldgica que possa

FIGURA 1. Distrofia da unha na placa ungueal do quarto
dedodireito.

FIGURA 2. Nodulo mole azul purpura doloroso por
baixo da placa ungueal do quarto dedo direito.

conduzir a uma excisdo cirurgica bastante extensiva
com deformidade da placa ungueal ou a uma excisao
incompleta com recorréncia.

Os exames imagioldgicos ajudam no diagnostico
diferencial, na localizacdo precisa de tumores e na
avaliacao pré-cirtrgica de seu tamanho, permitindo
optar pela melhor abordagem cirurgica.

A dermoscopia da placa ungueal pode revelar a pre-
senca de estruturas vasculares; no entanto, estas
estruturas podem por vezes ser discretas ou estar




FIGURA 3. Resultado 6 meses apds a cirurgia.

mesmo ausentes.® A ecografia pode ser Util para dis-
tinguir um componente cistico ou vascular de um
tumor, mas trata-se de uma técnica dependente do
observador.®> A RM tem uma sensibilidade (?0%) ele-
vada. Ela mostra a extensao da lesdo, especialmente
se serecorrer a alta resolucao, detalhando as carac-
teristicas do tumor e permitindo o diagnéstico quan-
do o tumor ainda é pequeno.®

N&o obstante os exames imagioldgicos, o exame his-
topatologico é o gold standard no diagnoéstico e deve
ser sempre realizado.

Quanto ao tratamento do tumor glémico subun-
gueal, aexcisdo cirlrgica é considerada como o Unico
método de cura. A excisdo cirurgica transungueal é
segura e eficaz, permitindo uma melhor visualizacéo,
facil exploracdo e minimas complicacdes a longo pra-
z0.” A abordagem transungueal com avulsdo da unha
e uma incisao selecionada de acordo com a localiza-
cdo do tumor pode produzir um resultado excelente
com complicacoes pds-operativas minimas.
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B Resumo

As hérnias paraduodenais sdo um defeito congénito raro devido a uma ma rotacdo do intestino médio
embrioldgico e é a forma mais frequente de hérnia interna. Apresentamos um caso de um adolescente
comquadro de abddmen agudo por oclusao intestinal, com véarios episddios de dor abdominal recorrente
nos ultimos meses, sendo submetido a laparotomia exploradora e correcdo da hérnia. O diagnéstico cli-
nico é dificil de estabelecer pela pouca especificidade dos sintomas, sendo a imagiologia uma mais-valia.

Sendo uma entidade clinica rara, deve estar sempre presente pelo risco elevado de isquemia intestinal,
sendo o tratamento cirldirgico emergente.

PALAVRAS-CHAVE: Duodenopatias; Hérnia; Oclusao Intestinal
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frequente com mais de metade de todos os casos de

4Introducao

As hérnias internas congénitas ou adquiridas sdo

hérnia interna e 1% dos casos de oclusdo intestinal.®

O risco de oclusdo ou isquemia intestinal é de 50%

uma causa rara de oclusdo intestinal com umainci- 4 longo da vida, com uma mortalidade de 20%.45 O

A i H o/ 1 A 1 i _ . . . ; Qegr e . e ~ ~ .
déncia inferior a 2%.* As hérnias paraduodenais re diagnostico é dificil e muitos clinicos ndo estao fami-

sultam de uma ma rotacao embriologicadointestino  |iarizados com esta rara condic3o clinica.® Apresen-

e podem ser divididas em dois sub-tipos: Hérniapa-  tamos um caso de um jovern com hérnia paraduode-

raduodenal direita e esquerda, de acordo com a alte-

racdo anatémica subjacente,? sendo a Ultima a mais

nal esquerda encarcerada e discutimos a etiologia, o

diagnostico e tratamento de acordo com a literatura.
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FIGURA 1. Rx abddémen que mostra niveis hidroaéreos
nafossailiaca esquerda.

4Caso Clinico

Doente de 14 anos, sexo masculino, caucasiano,
recorreu ao Atendimento Permanente por quadro
de dor abdominal difusa, tipo célica, acompanhada
de sudorese e vémitos (3 episddios) com 4 horas
de evolucdo. De salientar multiplas idas a Servicos
de Urgéncia nos ultimos meses, por quadro de dor
abdominal tipo célica nos quadrantes esquerdos,
melhorada com terapéutica sintomatica e sem diag-
nostico definitivo, tendo sido encaminhado para
consulta de Gastroenterologia, que ainda ndo tinha
realizado. Nao tinha mais antecedentes pessoais re-
levantes.

Na observacdo apresentava-se apirético, suado, pé-
lido, normotenso, com taquicardia 110 bpm, e com
abddmen difusamente doloroso, em particular no hi-
pocondrio e flanco esquerdo, palpando-se tumefacao
nestaregido. Nao apresentava reacao peritoneal.

Analiticamente de referir leucocitose 13200 GB,
proteina C-reativa (PCR) 0,12 e restante avaliacdo
sem particularidades.

FIGURA 2. TC abdominal em que se pode observar
distensdo do estdbmago e duodeno e aglomerado
de ansas.

FIGURA 3. Entrada da ansa jejunal no saco hernidrio.

Fez radiografia do abdémen simples, de pé (Fig. 1),
que relevou alguns niveis hidroaéreos nafossa iliaca
esquerda. Foi ainda solicitado ecografia abdominal,
sem particularidades, e tomografia computorizada
(TC) abdominal que revelou hérnia paraduodenal es-
querda com ansas de jejuno aglomeradas, adjacente

ao angulo esplénico (Figs. 2 e 3).




Wz

FIGURA 4. Lesdo da raiz do mesentério apds libertacao
do colo do saco herniério.

Submetido a laparotomia exploradora, apresenta-
va saco herniario com cerca de 20 cm de diametro
preenchido por ansas de jejuno com sinais de sofri-
mento, recuperadas apds seccdo do colo herniario
e libertacdo das mesmas (Figs. 4 e 5). Procedeu-se
ainda a resseccéo quase total do saco herniario. O
pos-operatério decorreu sem complicacoes, tendo
alta ao 4° dia de pds-operatorio.

4Discussao

Treitz definiu hérnia interna em 1857 como uma
protusao retroperitoneal de um 6rgao abdominal
através de uma reflexao peritoneal,® podendo ser
classificadas em congénita ou adquiridas.

As hérnias paraduodenais sdo o tipo mais frequente
de hérnia interna, contabilizando aproximadamente
53% de todos os casos, e ao contrario da maioria das
restantes hérnias é mais frequente no sexo masculi-
no com uma relacao de 3:1. A hérnia paraduodenal
esquerda (hérnia de Lanzert) é trés vezes mais fre-
quente do que a hérnia paraduodenal direita (hérnia
de Waldyer).! A hérnia paraduodenal esquerda lo-
caliza-se na fossa de Lanzert, um defeito congénito
presente em aproximadamente 2% da populacao, lo-
calizada a esquerda da 4® porcao do duodeno, poste-

FIGURA 5. Saco hernidrio junto ao angulo de Treitz.

rior a veia mesentérica inferior e aos ramos esquer-
dos da artéria célica média.” Deste modo, as ansas
de intestino delgado (normalmente jejuno) prolap-
sam postero-inferiormente através da fossa para a
esquerda da 4® porcdo do duodeno, para a metade
esquerda do mesocdlon transverso, podendo ficar
encarceradas neste saco mesentérico.*®

Emboraahérnia paraduodenal esquerda seja congé-
nita, a maioria dos doentes sdo diagnosticados entre
a4?e a 6*década de vida, com uma idade média de
38,5 anos na altura do diagnostico.?

O diagndstico é dificil e raramente atingivel clini-
camente. Os doentes estdo frequentemente assin-
tomaticos ou referem queixas abdominais vagas e
generalizadas. A dor pode ser peri-umbilical, epi-
géstrica, em cdlica ou constante. Nauseas e vomitos
sao frequentes, principalmente pds-prandiais. A sin-
tomatologia pode depender da posicdo do doente,
agravando-se em ortostatismo e aliviando na posi-
cao supina. Ador é muitas vezes intermitente devido
aos episodios de herniagéo e reducdo espontanea.®

A oclusdo intestinal com estrangulacdo e isquemia
ocorre em até 66% de todos os doentes ao longo da
suavida, com uma mortalidade de 20% devido a sépsis
abdominal.’® A presenca de defesa, dor a descompres-
sdo e leucocitose acima de 18000/mL estao associa-
dos a isquémia intestinal quer nos casos de hérnias
congénitas, quer nos casos de hérnias adquiridas.*

OCLUSAO INTESTINAL POR HERNIA PARADUODENAL ESQUERDA EM ADOLESCENTE: CASO CLINICO
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Nos exames radioldgicos convencionais ou nos estu-
dos com contraste oral, estas hérnias apresentam-se
como massas encapsuladas e circunscritas, compos-
tas por ansas de intestino delgado (normalmente
jejuno) no quadrante superior esquerdo. Pode ocor-
rer distensdo duodenal e a ansa eferente apresenta
frequentemente uma alteracao subita do seu calibre.
Na TC, os achados de ansas encapsuladas sao seme-
lhantes quer a nivel da juncdo duodeno-jejunal entre
0 estdmago e o pancreas a esquerda do ligamento de
Treitz, quer atras da cauda do pancreas, deslocando a
veia mesentérica inferior para a esquerda ou entre o
colon transverso e a suprarrenal. Alteracoes nos va-
sos mesentéricos, incluindo dilatacdo, estiramento e
deslocacao anterior dos troncos mesentéricos princi-
pais, especialmente da veia mesentérica inferior para
a esquerda sao achados Uteis para o diagnostico. Se
a vascularizacao puder ser bem visualizada, pode ha-
ver dados adicionais, como vasos dilatados agrupados
na entrada do saco hernidrio com as artérias jejunais
proximais, mudando subitamente de direcdo paratras
da artéria mesentérica inferior.*

Uma vez estabelecido o diagnostico de hérnia para-
duodenal esquerda, o tratamento cirtrgico é man-
datdrio uma vez que o risco de oclusao intestinal é
acima dos 50% com uma mortalidade esperada de
20% para situacoes agudas. As opcoes terapéuticas
incluem reducao do conteudo herniario e encer-
ramento do orificio com suturas ndo absorviveis,
alargamento do orificio herniério para impedir o
encarceramento futuro de ansas de delgado ou a
resseccao do saco herniario. Por vezes é necessario
seccionar a veia mesentérica inferior pela sua proxi-
midade com o orificio herniério, mas deve ser pre-
servada sempre que possivel.”

Para além da reparacdo convencional laparotdmica,
a abordagem laparoscopica é segura e eficaz, sendo
no entanto opinido de diversos autores que a isque-
mia ou gangrena intestinal é indicacao para conver-
sdo para laparotomia.’?13

4Conclusao

Ahérnia paraduodenal esquerda € uma formararade
oclusdointestinal, devendo fazer parte do diagndstico
diferencial em caso de ocluséo intestinal em doentes

jovens e sem histéria de cirurgias anteriores. O nosso
caso demostra uma historia tipica de um doente com
queixas de dor abdominal recorrente com multiplas
idas a servicos de urgéncia, embora com uma idade
francamente abaixo das médias encontradas na lite-
ratura. O rapido e correto diagnostico associado a
uma intervencao cirdrgica precoce permitiu uma re-
cuperacdo répida e sem morbilidade associada.
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B Resumo

As metastases cerebrais sdo uma complicacao muito frequente no cancro do pulméao, sendo o tumor que
com maior frequéncia metastiza para o sistema nervoso central. Embora o sistema nervoso central esteja
protegido dos agentes citotdxicos pela barreira hemato-encefélica em condicdes normais, esta barreira
torna-se menos funcional na presenca de metastases cerebrais. Este caso reporta-se a uma doente que
recidivou com metéastases cerebrais, 15 meses apds lobectomia superior esquerda por adenocarcinoma
pulmonar. Efetuou radioterapia estereotéxica das duas lesbes cerebrais seguida de quimioterapia com
cisplatina e pemetrexed com 4 faixas de inducao, seguida de manutencao com pemetrexed, gue mantém
nesta data. Atualmente sem recorréncia local ou & distancia, inclusive sem o aparecimento de novas me-
tastases cerebrais, 18 meses apods ter efetuado radioterapia estereotaxica cerebral, o que nos sugere,
que para além da eficdcia da radioterapia estereotéxica nas metastases cerebrais o uso do pemetrexed
em manutencado possa controlar ndo sé as metastases cerebrais depois do uso da radioterapia estereota-
xica, mas prevenir o aparecimento de novas lesoes cerebrais.

PALAVRAS-CHAVE: Antineoplasicos; Carcinoma do Pulmao de Células ndo Pequenas; Neoplasias Cere-
brais/secundarias; Pemetrexed; Radiocirurgia; Radioterapia

KEYWORDS: Antineoplastic Agents; Brain Neoplasms/secondary; Carcinoma, Non-Small-Cell Lung;
Pemetrexed; Radiosurgery; Radiotherapy

y I ntrOd U(;éo (SNC), durante o curso clinico da doenca, e estéo as-

sociadas a menor sucesso terapéutico com um pior
As metastases cerebrais (MC) sdo uma complicacdo prognéstico.”® O pemetrexed é uma nova geracio

grave em doentes com cancro avancado do pulmao antifolato multi-alvo que inibe a timidilato-sintase,
de células ndo pequenas (CPNPC),* sendo adoenca  di-hidrofolato redutase, e glicinamida ribonucled-

que mais metastiza para o sistema nervoso central  tido formiltransferase, que desempenha um papel
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FIGURA 1. RM cerebral - 8 de janeiro de 2014.

crucial na sintese de purina e pirimidina, resultando
na inibicdo da sintese de ADN e ARN.“ E um farma-
co ativo utilizado no tratamento de doentes com
CPNPC especialmente no subtipo ndo-escamoso.”
Recentemente, dois ensaios de fase Il randomiza-
dos revelaram que pemetrexed reduziu significa-
tivamente o risco de recorréncia MC em CPNPC
doenca avancada.? Descrevemos o caso clinico de
uma doente com adenocarcinoma do pulmao trata-
da continuamente com pemetrexed, que nao recidi-
vou até 18 meses apos radioterapia (RT) por radioci-
rurgia (radioterapia estereotéxica) cerebral.

4Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 57 anos de idade, nao
fumadora, professora, efetuou lobectomia inferior
esquerda em 03-09-2012, cuja anatomia patolégica
revelou tratar-se de adenocarcinoma pouco dife-
renciado, (dimensoes de 4,5 x 3 cm, distando 2 cm
da pleura visceral) predominantemente de padrdo
papilar, com areas tubulares e focalmente areas soli-
das. Observaram-se imagens de invasdo peri-neural,
linfatica e numerosas imagens de invasao vascular.
Nao se observou invasdo da pleura visceral. Obser-
varam-se metdstases nos 4 ganglios linfaticos isola-

|
= ‘I-j !-.-.
FIGURA 2. Topograma de TC - 10 de janeiro de 2014.

dos no hilo pulmonar. Sem metastases nos ganglios
mediastinicos; estadio 1A (pT2aN1MO0). A doente
efetuou, quimioterapia adjuvante da cirurgia com 4
ciclos de carboplatina e vinorelbina oral. O estudo
de biologia molecular efetuado na peca operatéria
nao mostrou mutacao, quer para o recetor do fator
de crescimento epidérmico (EGFR) ou do 4-quinase
do linfoma anaplésico (EML4-ALK).

Quinze meses apds o diagndéstico inicial (09-01-
2014) a doente desencadeia paresia do membro
superior esquerdo e crise convulsiva. A ressonancia
magnética (RM) cerebral (Fig. 1) de 08-01-14 mos-
trou lesdo nodular parietal superficial direita com
14 mm de didmetro com anel espesso periférico e




FIGURA 3. Apds radioterapia estereotéxica e 4 Fx
quimioterapia de inducdo.

FIGURA 4. RM cerebral - maio de 2015.

hipercaptacdo de contraste; na porcdo central com
aspeto de degenerescéncia quistica, rodeada por
importante drea de edema condicionando por efei-
to de massa, colapso sulcal. Identificou-se uma outra
pequena lesdo nodular com hipercaptacdo de con-
traste, localizada na regido opercular direita, suge-
rindo também implante secundario, mas sem edema
associado. A tomografia computorizada (TC) tora-
coabdominal efetuada concomitantemente (Fig. 2)
nao mostrava alteracdes densitométricas suspeitas
de evolutividade, inclusive de implantes do foro se-
cundario.

Tratavam-se de duas lesdes cerebrais Unicas. A
doente foi submetida a avaliacao em Grupo multidis-
ciplinar no CUF Porto Hospital, instituicao onde era
seguida na altura, tendo sido decidido efetuar radio-
terapia estereotéxica cerebral, seguida de quimiote-
rapia de primeira linha com cisplatina + pemetrexed
dado tratar-se de estadio IV de doenca (apds ter sido
excluida a abordagem cirurgica das metéstases ce-
rebrais).

Efetuou tratamento de radiocirurgia, no CUF Porto
Instituto, as lesdes do SNC em 14-01-14, em fracdo
Unica com dois isocentros, através de 8 arcos dinami-
cos conformacionais e 1 arcoestaticoconformacional,

com microcolimador multi-laminas -m, BrainLab® na
dose de 18Gy em cada lesdo, com fotdes 6Mv.

Em 16-01-14 inicia tratamento de primeira linha de
quimioterapia com cisplatina e pemetrexed, 4 faixas
de inducdo. Apds reavaliacdo por RM cerebral (Fig.
3) e toracica e dada a melhoria evidente das lesdes
cerebrais, opta-se por iniciar terapéutica de manu-
tencdo com pemetrexed, de 3/3 semanas em mo-
noterapia, terapéutica que mantém a presente data
num total de 20 ciclos de manutencao.

Avaliacdes periddicas com RM cerebral, a primeira
com reducdo da lesdo de maiores dimensdes e ma-
nutencao da lesdo de menores dimensoes. Atual-
mente j& em avaliacdo semestral que tem vindo a
mostrar continuamente reducdo das lesées. A Ultima
RM cerebral efetuada em 2015 evidenciava (Fig. 4)
ja o desaparecimento do pequeno foco de captacao
na regiao fronto insular direita que correspondia a
lesao de natureza secundaria e a segunda lesao, na
alta convexidade parietal direita identifica-se apenas
uma pequena banda hiperintensa em T2 e FLAIR,
sem captacdo de contraste que correspondia ja a
aspeto residual da lesdo. A TC toracoabdominal de
reavaliacdo periddica ndo mostra qualquer tipo de
recidiva, local ou a distancia.
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4 Discussao

Descrevemos um caso com o uso de pemetrexed
continuo apods detecdo de MC tratadas com RT es-
tereotéxica. Da revisao efetuada na literatura, nao
encontramos registos de doentes com CPNPC, que
apos tratamento a MC continuassem em remissao
por mais de 2 anos apds tratamento. Por outro lado
a doente ndo efetuou irradiacdo holocraniana, o que
independentemente da excelente resposta a radio-
terapia estereotéxica, nos leva a questionar sobre o
nao aparecimento de outras metéstases cerebrais
e ainda como enquadrar aqui o uso continuado da
quimioterapia nomeadamente, quando suspender a
mesma.

A perspetiva de atingimento de longos periodos de
sobrevida em doentes com estadios avancados da
sua doenca obriga cada vez mais a escolha criterio-
sa dos tratamentos a efetuar, ndo so no intuito de
melhorar o controlo da doenca, mas também na re-
ducdo das potenciais complicacbes inerentes a sua
realizacao.

A metastizacao cerebral é um dos contextos clinicos
que melhor caracteriza este conceito, dado que até
ha alguns anos o tratamento standard seria orienta-
do predominantemente para uma abordagem englo-
bando todo o cranio. Embora tal abordagem tenha
vantagens no controle da doenca subclinica e a sua
associacao a radiocirurgia aumentar o controlo local
da doenca macroscépica, nenhum estudo demons-
trou, até ao momento, um aumento da sobrevida
global ou sequer da manutencao da independéncia
funcional pds-adocao desta modalidade conjunta de
tratamento.® Acresce que nos doentes com maiores
perspetivas de sobrevida, a degradacdo neurocogni-
tiva associada a este regimen continua a constituir o
maior obstaculo a sua realizacdo.”

Neste contexto foi publicado em 2014 por Yamamo-
to et al um estudo para tentar perceber a importan-
cia da radiocirurgia cerebral em contexto de metas-
tizacdo cerebral multipla omitindo uma abordagem
holocraniana.” Foram englobados 1.194 doentes
dos quais 76% com neoplasias do pulmao. Retirando
as situacoes em que os doentes apresentavam lesdo

Unica, condicdo associada a melhor sobrevida glo-
bal, os restantes doentes (2 a 10 lesdes - mediana
6, para um didmetro maximo individual lesional de
3 cm ou 10 mL de volume, para um total cumulati-
vo de 15 mL), ndo apresentaram diferencas signifi-
cativas na sobrevida global independentemente do
numero de lesdes, embora mais de 60% dos doentes
tenham desenvolvido novas lesdes. Nestes doentes
um novo curso de radiocirurgia foi efetuado (mais de
40% dos doentes recidivados), tendo apenas 9% vin-
do a necessitar de radioterapia holocraniana, sendo
que somente 8% dos doentes faleceram pela doenca
anivel do SNC.” Assim, torna-se cada vez mais acei-
te a adocado de estratégias de tratamento dirigido
para o controle focal da doenca metastética a nivel
do SNC, diferindo no tempo e até em muitos casos
omitindo outras formas de tratamento classicamen-
te efetuadas, invariavelmente associadas a niveis de
toxicidade e degradacdo neurocognitiva muito supe-
riores.®

No passado, a quimioterapia considerava-se ineficaz
para as metastases do SNC, porque o SNC é prote-
gido pela barreira hemato-encefalica. As células en-
doteliais que formam a barreira hemato-encefélica
expressam fortemente glicoproteina-P, uma protei-
na associada com resisténcia a diversos agentes qui-
mioterapéuticos.” Além disso, os astrécitos no cére-
bro parecem desempenhar um papel fundamental
na protecdo MC de agentes citotdxicos que nao
passam facilmente para o sistema nervoso central e
tém concentracoes mais baixas no sistema nervoso
central em comparacdo com a do plasma.’® Nao te-
mos conhecimento cientifico que descreva a distri-
buicdo do pemetrexed no SNC de pacientes que se
apresentam com MC durante a quimioterapia.

Neste contexto pareceu-nos cientifica e pedagogi-
camente interessante a publicacdo deste caso, que
aborda simultaneamente, por um lado a mais-valia
que representa para os doentes a nivel de qualidade
de vida poderem usufruir duma radiocirurgia cere-
bral, feita num tempo Unico, e sem os efeitos laterais
de todos nos conhecidos da radioterapia holocrania-
na particularmente nos longos sobreviventes, como
€ 0 caso presente e por outro lado o papel da tera-




péutica de manutencdo com pemetrexed, no contro-
le do aparecimento de novas lesbes cerebrais, numa
doente que ndo apresentou até a presente data ne-
nhum efeito lateral hematoldgico ou outro, o que
nos guestiona sobre a suspensdo do farmaco. Varios
investigadores tém referido a eficacia dos regimes
de quimioterapia com pemetrexed em doentes com
CPNPC com metastases cerebrais. Barlesi e outros
avaliaram a eficacia da combinacdo de cisplatinacom
pemetrexed em doentes assintomaticos com metés-
tases cerebrais'! e encontraram reducio acentuada
das metastases cerebrais, estando cientificamente
provado que o uso de pemetrexed em primeira linha,
e manutencdo ™ poder levar a um beneficio de au-
mento de sobrevida sem perturbacdo da qualidade
de vida em doentes com metastases cerebrais.
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A endometriose toracica representa uma manifestacao rara de endometriose, devendo ser considerada
nas mulheres em idade reprodutiva que se apresentam com dor toracica, pneumotorax, hemotdrax ou
hemoptises coincidentes com a menstruacdo. Reportamos o caso clinico de uma mulher de 38 anos com
dor torécica repetitiva e progressiva durante o cataménio, acompanhada de dispneia moderada e tosse
nao produtiva,com4 anos de evolucao. Foram confirmados imagiologicamente pneumotdérax catameniais
derepeticdo. Ndo obstante a auséncia de evidéncia clinica de endometriose pélvica, estabeleceu-se como
diagndstico provavel o pneumotdrax catamenial associado a endometriose pleuro-pulmonar. Decidiu-se
iniciar terapéutica com um agonista da hormona libertadora de gonadotrofinas, tendo-se verificado re-
missao clinica dos sintomas respiratérios. A endometriose toracica é uma forma grave de apresentacao
da doenca, requerendo o seu diagndstico um grande indice de suspeicao.

4Introducao

Aendometriose tordcica representa uma manifesta-
cao rara de endometriose extragenital, devendo ser
considerada nas mulheres emidade reprodutiva que
se apresentam com dor toracica recorrente, pneu-
motorax, hemotdrax ou hemoptises coincidentes
com a menstruacdo. O pneumotdrax catamenial é
a apresentacdo mais comum de endometriose to-
racica e, em até cerca de 60% dos casos, associa-se

comendometriose pélvica. Lesées no diafragma e na
pleura visceral sdo os locais mais frequentemente
descritos.

4Caso Clinico

Uma paciente de 38 anos, ndo fumadora, recorre
pela primeira vez ao Hospital de Braga em setembro
de 2006 referindo, nos Ultimos 4 anos, dor toracica
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FIGURA 1. TC demonstrando um pneumotodrax bilateral exuberante, com septacoes e espessamento pleural por
aderéncias, mais exuberante no lado esquerdo, e atelectasia do segmento apical do lobo inferior esquerdo de
localizacdo subpleural.

repetitiva e progressiva durante o cataménio, por ve-
zes acompanhada de dispneia moderada e tosse ndo
produtiva, de agravamento gradual. Os sintomas ge-
ralmente tinham inicio entre o primeiro e o terceiro
dia da menstruacao, sendo progressivamente mais
precoces em relacdo ao cataménio, e mantinham-
-se por cerca de 5 dias, coincidente com a duracao
do cataménio. As queixas geralmente desapareciam
ou atenuavam com o fim da menstruacao. Dois anos
previamente a observacdo no nosso hospital, a doen-
te realizou uma tomografia computorizada (TC) que
estava relatada como normal. A paciente ndo referia
historia de perda ponderal ou outro antecedente
médico relevante. Apresentava antecedentes de trés
gravidezes, com um parto eutdcico, uma cesariana e
um abortamento espontaneo. Adicionalmente, tinha
leiomiomatose intersticial difusa e auséncia de histoé-
riade endometriose pélvica documentada. Ao exame
fisico constatou-se diminuicao dos sons respiratérios
superiormente no hemitdrax esquerdo. A radiografia
toracica demonstrou um pneumotdrax esquerdo,
tendo sido a paciente internada para drenagem to-
racica. Nos dois meses seguintes foi internada duas
vezes, durante o cataménio, por pneumotdrax a es-
querda, tendo sido referenciada para talcagem pleu-
ral com biopsia pulmonar que demonstrou lesoes de
enfisema pulmonar. Em agosto de 2007, a paciente
recorre ao Servico de Urgéncia por dor toracica bila-
teral, tosse e dispneia moderada com quatro dias de
duracdo, com inicio no segundo dia do cataménio. Os

dados laboratoriais solicitados na admissao demons-
traram: Leucocitos 5,200/uL, creatinina 0,7 mg/dL,
velocidade de sedimentacdo 41/h, proteina C-rea-
tiva 27,6 mg/dL, AST 14 1U/L, ALT 14 [U/L, alfa
1-antitripsina 129 mg/dL e hemoglobina 13,9 g/dL.
Durante o internamento foi constatado um decrés-
cimo de 2,3 g/dL na concentracao de hemoglobina.
Uma radiografia toracica e tomografia computoriza-
da revelaram um pneumotodrax bilateral exuberante,
com algumas septacoes e espessamento pleural por
aderéncias, predominantemente no lado esquerdo,
associado a atelectasia do segmento apical do lobo
inferior esquerdo de localizacio subpleural (Fig. 1).
Estabeleceu-se o diagndstico de pneumotdrax bi-
lateral com fistula broncopleural, seguindo-se um
internamento de 12 dias para drenagem toracica e
aspiracao toracica de baixa pressio. A data da alta, a
TC de controlo demostrou lesoes residuais (Fig. 2).
O exame ginecolégico ndo demonstrou alteracoes
significativas e a ecografia transvaginal ndo eviden-
ciou lesdes compativeis com endometriose pélvica.
Foi estabelecido, neste momento, como diagnostico
mais provavel, pneumotdrax catamenial associado
a endometriose pleuro-pulmonar. No entanto, uma
vez que a paciente recusou prosseguir a investiga-
cdo necesséria para determinar o diagnéstico defi-
nitivo, apds uma reuniao multidisciplinar, foi decidi-
do introduzir um agonista da hormona libertadora
de gonadotrofinas (GnRH-a) - leuprolide (Lucrin®),
3,75 mg, administracao intramuscular, mensal, asso-




FIGURA 2. TC demonstrando um pneumotoérax residual a direita (A), duas pequenas bolhas a esquerda (B), paquipleurite
adireita (D e E) e fibrose pulmonar bilateral residual C e F).
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ciado ao alendronato e suplementacao com célcio,
para prevencao da osteoporose iatrogénica, e a vaci-
nacao anual para o virus influenza. Desde entao, a pa-
ciente ficouamenorreica, semsintomas respiratérios,
com uma auscultacdo pulmonar e provas de funcao
respiratérias normais. As radiografias de torax de-
monstraram um reforco broncovascular bilateral
e a TC de alta resolucao, realizada em outubro de
2011, revelou um espessamento subpleural bilateral
residual com calcificacoes (Fig. 3). Relativamente as
queixas ginecoldgicas, uma vez que a paciente de-
senvolveu sintomas climatéricos moderados, foram
prescritas isoflavonas e estrogénios topicos. Em ju-
lho de 2011, o leuprolide foi suspenso e a paciente
manteve-se totalmente assintomatica e com catamé-

nios regulares até marco de 2015, quando recorreu
ao Servico de Urgéncia por toracalgia a direita, uma
semana apos o cataménio. Foi-lhe diagnosticada uma
pequena cdmara de pneumotdrax apical & direita,
tendo sido resolvido com tratamento conservador.
Por apresentar hemorragia uterina anémala e leio-
miomatose uterina, foi submetida a histerectomia
total e salpingo-ooforectomia bilateral em julho de
2014. O exame anatomo-patolégico demonstrou
presenca de adenomiose e leiomiomas uterinos, sem
evidenciar focos de endometriose. A data da Ultima
avaliacdo, em fevereiro de 2015, encontrava-se as-
sintomatica, com TC de alta resolucao sobreponivel
a de 2011 e sem queixas relevantes decorrentes do

climatério.
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FIGURA 3. TC de controlo demonstrando espessamento subpleural residual bilateral com calcificacoes.

4Discussao

A endometriose é histologicamente caracterizada
principalmente pela presenca de glandulas endo-
metriais fora da cavidade uterina. A endometriose
extra-pélvica (ndo ginecologica) tem recebido aten-
cao especial sobretudo devido a sua sintomatologia
atipica. Especificamente, a endometriose toracica é
uma forma grave de apresentacao da doenca, reque-
rendo um diagndstico diferencial cuidado. Hemop-
tises, hemotdrax e pneumotdrax sincronos com a
menstruacao constituem os sintomas mais comuns
da endometriose toracica. A maioria dos casos pre-
viamente reportados foram diagnosticados com
base na histoéria clinica da paciente, uma vez que a
confirmacao histologica da endometriose nem sem-
pre é possivel. Nao obstante, a videotoracoscopia é
atualmente a abordagem diagndstica e cirurgica de
eleicdo na endometriose pulmonar. Uma vez clini-
camente estabilizada a paciente, a terapéutica hor-
monal com contracetivos orais continuos, proges-
tativos continuos, danazol ou analogos da GnRH é
geralmente considerada a terapéutica de primeira
linha, embora a taxa de recidiva possa alcancar os
50%. Nao existem, de momento, ensaios clinicos de
larga escala disponiveis e a abordagem terapéutica
de eleicdo permanece, ainda, controversa.
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B Resumo

disfuncao multiorganica sistémica.

A artrite reativa constitui uma patologia inflamatdria sistémica, anteriormente conhecida por sindrome
de Reiter. E classicamente definida pela presenca de artrite, conjuntivite e uretrite, principalmente em
adultos jovens. No entanto, na maioria dos casos, os sintomas tradicionais podem nao estar presentes, le-
vando ao subdiagnoéstico desta condicdo. Apresentamos um caso de um doente de 27 anos, previamente
saudavel, que recorre vérias vezes ao servico de urgéncia por poliartralgias migratérias de inicio algumas
semanas depois de um quadro infecioso genitourindrio. Apds exclusido de outras patologias, admitiu-se
o diagndstico de artrite reativa. Apresentou resolucdo completa da sintomatologia apds tratamento da
doenca de base. A artrite reativa constitui uma condicdo de facil tratamento e orientacdo, no entanto, é
necessario elevado grau de suspeicao clinica desde a apresentacao, pois apresenta grande potencial de

PALAVRAS-CHAVE: Artrite Reativa; Espondiloartrite; Prostatite

KEYWORDS: Reactive Arthritis; Spondyloarthritis; Prostatitis

4Introducao

A artrite reativa constitui uma patologiainflamatoria
sistémica, anteriormente conhecida por sindrome
de Reiter.r®E classicamente definida pela presenca
de artrite, conjuntivite e uretrite, principalmente em
adultos jovens.>* No entanto, na maioria dos casos,
os sintomas tradicionais podem nado estar presentes,
levando ao subdiagnostico desta condicao.

4Caso Clinico

Doente do sexo masculino, de 27 anos de idade, cau-
casiano, serralheiro industrial, sem co-morbilidades
ou antecedentes familiares relevantes. Negava habi-
tos etilicos, tabagicos ou medicacao habitual.

Referenciado & consulta de Medicina Interna por
quadro de poliartralgias migratorias assimétricas
com ritmo inflamatério, com cerca de 5 meses de
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evolucdo, envolvendo inicialmente as articulacoes
distais inferiores (pés e joelho esquerdo) e poste-
riormente os cotovelos e as articulacbes metacar-
po-falangicas, condicionando limitacdo funcional
moderada, que melhoravam com anti-inflamatorios
nao esteroides. Foi inicialmente acompanhado em
consulta de Ortopedia por episodio de artrite assép-
ticadojoelho esquerdo.

O doente refere que cerca de 1 més antes do inicio
destes sintomas apresentou episddio de disuria,
tendo sido medicado empiricamente com ciproflo-
xacina durante 5 dias. Negada histéria de febre, olho
vermelho, aftose, lesdes cutaneas, palpitacoes, to-
racalgia, tosse, expetoracdo, nduseas, vomitos, dor
abdominal ou outros sintomas associados.

Na avaliacao inicial, o doente apresentava um bom
estado geral; estava apirético, hemodinamicamen-
te estavel, sem sinais de dificuldade respiratoria,
corado e hidratado. Sem edema, crepitacdo ou dor
a palpacdo das articulacdes. Sem outras alteracoes
relevantes ao exame cardiovascular, respiratorio,
abdominal ou neuroldgico.

No estudo complementar de diagnoéstico, salienta-
va-se: discreta elevacdo de reagentes de fase aguda
(leucocitose 13300/uL, PCR 2,76 mg/dL e velocida-
de de sedimentacdo 20 mm/s); ANA, antiDNAds e
antiCCP negativos; pesquisa de HLA-B27 negativa;
serologias VHB, VHC, VIH e VRDL negativas. O res-
tante estudo analitico, nomeadamente funcao renal,
hepatica, tiroideia e eletroforese de proteinas, ndo
revelou alteracoes. As radiografias das maos e pés
nao demonstraram anomalias estruturais.

Iniciou terapéutica com anti-inflamatérios nao es-
teroides (AINE) em esquema fixo. Apesar de esta
estratégia conferir algum alivio sintomatico, nao se
registaram melhorias significativas ap6s mais de 3
meses de terapéutica com vérias classes de AINE
em dose maxima.

No quarto més de seguimento em consulta, o doen-
te referiu queixa de corrimento uretral purulento
autolimitado. Na reavaliacdo laboratorial mantinha
reagentes de fase aguda discretamente elevados
mas com exames microbioldgicos negativos (urina e

exsudado uretral); no entanto, detetou-se elevacio
da PSA total (6,2 ng/mL). Realizou neste contexto
ecografia prostatica que revelou heterogeneidade
difusa da proéstata interna, com contornos regula-
res e prostata periférica homogénea, sem outras
alteracoes, alteracoes compativeis com prostatite.
Cumpriu 2 semanas de antibioterapia empirica com
ciprofloxacina para tratamento da prostatite, apos
as quais se verificou descida de parametros inflama-
torios, normalizacao da PSA e regressao progressiva
da sintomatologia articular.

Na Ultima avaliacdo clinica o doente encontrava-se
totalmente assintomatico e sem necessidade de
qualquer tipo de medicacao analgésica.

4Discussao

Descrita inicialmente por Hans Reiter em 1916, a
artrite reativa constitui um tipo de espondiloartrite
seronegativa e é tradicionalmente definida pela tria-
de de artrite pos-infeciosa, conjuntivite e uretrite
nao gonococica, que afeta principalmente adultos
jovens.?*> Alincidéncia estimada de artrite reativana
Europa é de 10-30 por 100.000 pessoas, mas € pos-
sivel que a suaincidéncia seja superior.¢” A principal
razao para o subdiagnoéstico desta patologia pren-
de-se com o facto de se poder manifestar com vasto
leque de sintomas para além dos ditos “classicos”.

O diagnostico da artrite reativa é essencialmente
clinico* A constelacdo de sintomas apresentado
neste caso, nomeadamente as artralgias distais as-
simétricas de evolucdo arrastada, sdo compativeis
com um processo inflamatdrio sistémico. Sieper et al
propdéem um algoritmo de diagnodstico baseado em
dois critérios, no qual o primeiro exige a presenca
de oligoartrite que afeta sobretudo os membros in-
feriores e o segundo consiste na exclusao de outros
diagndsticos, como a artrite séptica, artrite reuma-
toide ou traumatismo. Se ambos os critérios estive-
rem presentes, a probabilidade de se tratar de uma
artrite reativa é de 40%.

Apds anamnese rigorosa, verificou-se que o doente
apresentava histéria prévia de infecao do trato uri-




nario (prostatite) um més antes do inicio da sintoma-
tologia. Sieper et al afirmam que uma histéria prévia
de infecao gastrointestinal e/ou genitourindria pode
estar presente até cerca de 60% dos doentes.’® No
entanto consideramos que a associacdo de prostati-
te e artrite reativa é rara.*

Do estudo complementar adicional efetuado des-
tacaram-se elevacao dos parametros inflamatorios,
0 que esta de acordo com a literatura.™® Embora a
incidéncia de artrite reativa seja frequentemente
descrita em jovens com o haplotipo HLA-B27, apro-
ximadamente 50% dos doentes sdo negativos para
0 mesmo.”

Cerca de 30 a 60% dos casos evoluem para croni-
cidade, mantendo sintomatologia durante vérios
meses.”'? A abordagem terapéutica constitui assim
um passo importante na prevencao da artrite reativa
croénica. A literatura propde terapéutica com anti-in-
flamatorios para alivio sintomatico as algias articula-
res, corticoides indicados para manifestacoes sisté-
micas de dificil controlo e antibioterapia quando ha
infecdo documentada.”*®

No caso apresentado, o doente foi medicado com
anti-inflamatorios ndo esteroides e antibioterapia
para prostatite documentada, com regressao da
sintomatologia. Assim, consideramos que a aborda-
gem ao doente foi adequada, com exclusao de outras
patologias provaveis, o que permitiu direcionar o
diagnostico para a artrite reativa, orientando desta
forma a terapéutica correta.

4Conclusao

O presente caso clinico apresentado realca a impor-
tancia do diagnostico precoce de artrite reativa em
adultos jovens previamente saudaveis, com histéria
prévia de infecao e que podem ndo apresentar a sin-
tomatologia cldssica. O atraso ou o subdiagnostico
desta condicdo pode levar a cronicidade, com po-
tencial de progressao para disfuncdo multiorganica
sistémica.l!!
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B Resumo

A hipertensao arterial € uma patologia com grande prevaléncia nas consultas de Medicina Geral e Fami-
liar. Embora a maioria dos casos ndo apresente uma causa secundaria, pormenores da histoéria clinica do
paciente podem alertar o Médico de Familia para uma etiologia corrigivel. No caso que se descreve, 0s
sintomas/sinais de hipersudorese e subida de pressado arterial orientaram a atuacdo do médico para area-
lizacdo de estudo analitico e imagioldgico dirigido. Este procedimento permitiu efetuar o diagndstico de
hipertensdo arterial secundéria a feocromocitoma. O paciente foi submetido a adrenalectomia esquerda
laparoscépica, tendo sido o diagnostico confirmado no exame anatomo-patoldgico da peca cirlrgica.

Areferenciacdo adequada, bem como a articulacdo entre as diferentes especialidades dentro do univer-
so CUF (Medicina Geral e Familiar, Endocrinologia, Cirurgia Geral) permitiram a resolucdo de uma causa
que, aum olhar menos atento, poderia ter passado despercebida.
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KEYWORDS: Family Practice; Hypertension; Pheochromocytoma

4Introducao

O dia-a-dia do Médico de Familia é ocupado pela
assisténcia a pacientes cujos sintomas ou patolo-
gias sdo, na sua maioria, frequentes. Destas, a hi-
pertensdo arterial (HTA) esta presente numa gran-
de parte das consultas de Medicina Geral e Familiar
e em Portugal tem uma prevaléncia de 29,1%.%2 Se
colocarmos uma lupa sobre estes pacientes, verifi-

camos que 5 a 10% apresentam uma causa secun-
dariaparaa HTAZ®

Na Tabela 1, é possivel encontrar os elementos da
historia clinica que aumentam a suspeita de HTA se-
cundaria.

Dentro das etiologias secundarias, o feocromoci-
toma é uma das mais raras. A sua incidéncia anual é
de cerca de 0,8 por cada 100.000 individuos* e de
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TABELA 1 Quando suspeitar de HTA secundaria.

Crises hiperadrenérgicas (palpitacdes em repouso,
hipersudorese, cefaleia, tremor e palidez)

Hipertensao refratéaria

Sindrome familiar que predisponha a tumores
secretores de catecolaminas
(ex:NEM 2,NF1, VHL)

Histéria familiar de feocromocitoma

Incidentaloma da supra-renal

Hipertensao associada a diabetes mellitus
‘de novo”

Resposta hipertensiva durante procedimento
cirdrgico ou anestésico

Inicio de HTA em idade jovem (ex.: <20 anos)

Cardiomiopatia dilatada idiopatica

Historia de GIST ou condroma pulmonar
(triade de Carney)

GIST - Gastrointestinal stromal tumors

todos os doentes com HTA, apenas 0,1% ¢é devida
a um feocromocitoma.> A triade de sintomas mais
frequente é composta por cefaleias episddicas, hi-
persudorese e taquicardia.® A apresentacao cléssica
é caracterizada por uma HTA episddica mas a HTA
persistente também pode ocorrer.”

4Caso Clinico

Homem, 46 anos, auténomo. Agregado familiar de 2
pessoas, casado, familia funcional. Profissdo: gestor de
empresa que fornece componentes para a industria.

Antecedentes pessoais:

« Ulcera gastrica aos 40 anos

- Rinite alérgica

Medicacao habitual:

- Omeprazol, 20 mg, 1 comprimido por dia, em jejum
« Oximetazolina nasal,em SOS

Habitos: 36 UMA, fumou dos 20 aos 44 anos, em
média 30 cigarros por dia. Pratica desporto duas

FIGURA 1. Imagem do feocromocitoma na RM.

vezes por semana. Consome 2-3 cervejas por dia
(168-252 g/alcool dia).

Antecedentes familiares:
Mae: perturbacéo de ansiedade

Pai: neoplasia do colon aos 65 anos, acidente vascu-
lar cerebral

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR - DIAO
O paciente recorreu a consulta de Medicina Geral e
Familiar por elevacao da pressao arterial com 2 dias
de evolucao, referindo que tinha tido um pico de sis-
tolica de 190 mmHg, sem outras queixas. Ao exame
fisico foi confirmada a elevacdo da pressao arterial
em duas medicdes na posicdo de sentado, com a
média de 162/103 mmHg e ndo foram encontradas
outras alteracoes. Perante estes achados, optou-se
por medicar com lisinopril 20 mg, um comprimido de
manha, avaliar a pressdo arterial no domicilio e so-
licitou-se estudo analitico, eletrocardiograma com
prova de esforco e ecocardiograma, para avaliacdo
de possivel atingimento de 6rgaos-alvo. No decorrer
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da consulta, o paciente mostrou-se preocupado com
o diagndstico de HTA pelo que se procurou expli-
car os mecanismos patofisioldgicos inerentes, bem
Ccomo a sua prevaléncia e prognostico, pressupondo
tratar-se, com elevada probabilidade, de um caso de
hipertensao arterial primaria.

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR - DIA 11
Apods dez dias de tratamento, regressou a consulta
trazendo os registos das medicdes de PA realizadas
do domicilio: 153-140/96-93 mmHg, sob terapéutica
com lisinopril 20 mg. Mantinha-se preocupado com o
diagnostico (“Mas porque é que eu tenho hiperten-
sao?” sic) e fez referéncia ainda ao aparecimento de
cefaleias desde o inicio da terapéutica com lisinopril.
Alémdisso, relatava ainda que, desde hdumano, apre-
sentava episodios de hipersudorese, que ocorriam
com alguma frequéncia. Os meios complementares
de diagnostico (MCDTs) solicitados ndo revelaram
alteracdes de relevo. Assim, alterou-se a terapéutica
antihipertensora para amlodipina 5 mg (um compri-
mido em jejum), por inadaptacéo ao tratamento com
lisinopril, e procedeu-se ao estudo de hipertensdo
arterial secundaria: doseamento de metanefrinas,
cortisol e aldosterona na urina de 24 horas, medicdo
ambulatoria da pressao arterial (MAPA) e tomografia
computorizada (TC) do abdomen.

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR - DIA 45
Na consulta seguinte, verificou-se que o estudo
analitico mostrava um aumento das metanefrinas
totais e normetanefrina (Tabela 2), o MAPA relata-

TABELA 2 Estudo analitico solicitado para estudo de HTA
secundaria.
Unidade alor de
Referéncia
lonograma
Sédio 136 mEq/L 135-148
Potéssio 48 mEq/L 3,5-53
Cloro 100 mEq/L 95-107
TSH 1,87 pU/mL 0,40-4,40
Acido Vanilmandélico
} 95 /24h  1,39-6,53
(urina 24h) me
Aldosterona (urina24h) 2271 pug/mL  2.80-30,00
Metanefrinas Frac
(urina 24h)
Metanefrinas totais 714,52  pg/24h  179,0-651,0
Metanefrina 457,05  pg/24h  74,0-297,0
Normetanefrina 45705  pg/24h  1050-354,0

va valores médios de pressdo arterial sugestivos de
hipertensao arterial diastélica ligeira diurna e sisto-
-diastdlica ligeira noturna, com perfil circadiano do
tipo “non-dipper”. A TC abdominal revelou uma ima-
gem nodular na supra-renal esquerda, sem carac-
teristicas tipicas de adenoma, pelo que se solicitou
ressonancia magnética (RM) para esclarecimento
dessa imagem. Por suspeita de feocromocitoma,
procedeu-se a referenciacdo para a consulta de En-
docrinologia.

CONSULTA DE ENDOCRINOLOGIA - DIA 46

A RM revelou uma massa na dependéncia da supra-
-renal esquerda, com 2,4 cm sugestivo de feocromo-
citoma (Fig. 1). Apds repeticdo do doseamento de

PORQUE E QUE EU TENHO HIPERTENSAQ?
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catecolaminas e acido vanilmandélico, que se man-
tiveram elevados, foi orientado para a consulta de
Cirurgia Geral.

CONSULTA DE CIRURGIA GERAL - DIA 74

Apos avaliacao por Cirurgia, foi submetido a adre-
nalectomia esquerda por via laparoscopica, que
decorreu sem intercorréncias. O exame anatomo-
patoldgico confirmou o diagnodstico imagioldgico de
feocromocitoma, sem evidéncia de aspetos morfolo-
gicos que sugerissem potencial maligno.

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR -

DIA 128

Posteriormente, manteve o seguimento em consul-
ta com o seu Médico de Familia, assintomatico, sem
terapéutica antihipertensora em curso e com bom
controlo tensional.

DIAGNOSTICO
Hipertensdo arterial secundaria a feocromocitoma.

Intervencao terapéutica:
« Amlodipina 5 mg, 1 comprimido em jejum

- Adrenalectomia unilateral esquerda laparoscopica

4Discussao

O médico de familia desenvolve uma abordagem
centrada na pessoa, fazendo uma gestao entre si-
nais e sintomas apresentados, as preocupacodes do
paciente e as probabilidades dos diferentes diag-
nosticos diferenciais. Integrando os valores do pa-
ciente com a melhor evidéncia cientifica, o médico
de familia propde ao paciente as decisées que lhe
poderdo trazer mais beneficio e provocar menor
dano, em busca de uma decisdo médica partilhada.
A boa acessibilidade e a atencao devida as preocu-
pacoes do paciente, neste caso clinico, foram aspec-
tos decisivos na obtencdo de um diagndstico que, a
partida, nao parecia ser o mais provavel. A mencao
dos episddios de hipersudorese na segunda consul-
ta e a preocupacao do paciente foram fatores que
fizeram suspeitar de uma causa secundaria de HTA.
Por outro lado, a baixa probabilidade deste diag-
nostico quando comparada com a HTA essencial,

em particular nesta faixa etéria, a utilizacado crénica
de oximetazolina (simpaticomimético) e a apresen-
tacdo clinica atipica foram fatores confundidores
do raciocinio diagnostico.

Este caso evidencia o papel de gestor e coordena-
dor dos cuidados de salide prestados ao paciente
pelo médico de familia. O acompanhamento longi-
tudinal e a referenciacdo adequada e atempada pro-
porcionaram a resposta decisiva na resolucdo deste
problema que surgiu na cronologia médica deste
paciente. Neste caso clinico, destaca-se também a
coordenacao dos cuidados e a interligacao facil e
répida entre as diferentes especialidades médicas,
todas dentro do universo CUF.
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B Resumo

cluida a tltima.
PALAVRAS-CHAVE: Coroide; Doencas da Coroide
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Descricao de caso clinico de doente do sexo feminino de 71 anos, cujo achado clinico de pregas da coroi-
de foi realizado no exame objetivo de rotina para a cirurgia de catarata. Apos investigacdo das principais
etiologias como a tumoral, inflamatdria, associado a hipotonia, papiledema ou de causa idiopatica, foi con-

4lIntroducao

As pregas da coroide foram descritas pela primeira
vez em 1884 por Edward Nettleship, num caso as-
sociado a um papiledema devido a uma massa intra-
craniana.’® A sua prevaléncia ndo é conhecida, no
entanto sao facilmente identificaveis a fundosco-
pia. O mecanismo etioldgico esta relacionado com
a compressao relativa da parede interna da esclera
causando o pregueamento da camada interna da co-
roide, membrana de Bruch, epitélio pigmentar dare-
tina (EPR) e retina neurossensorial. Assim, qualquer
processo intra ou extraocular que altere as relacdes
anatomicas da esclera a retina pode produzir pre-
gas coriorretinianas.® As condicbes associadas sao

reconhecidas e pouco amplas, pelo que a auséncia
de uma causa justificada pelos meios complementa-
res de diagndstico propde a etiologia idiopatica por
exclusdo. Quando a etiologia é desconhecida deve
considerar-se a exclusdo de causa tumoral e infla-
matoria. O tratamento estéa relacionado com a causa
subjacente e com o impacto clinico da doenca.’?

4Caso Clinico

Doente, sexo feminino, 71 anos apresentou-se na
consulta de Oftalmologia do Hospital de Braga
por diminuicdo progressiva da acuidade visual. Na
anamnese, apenas se registou hipotiroidismo con-
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FIGURA 1: Retinografia, angiografia fluoresceinica e OCT do olho direito.

trolado medicamente como doenca sistémica as-
sinalavel. No que respeita aos antecedentes oftal-
moldgicos a doente apresentava um astigmatismo
miopico composto ligeiro com a refracao de -0,75
-1,50 x 180 no OD e de -0,75 -1,25 x 180 no OE.
Ao exame objetivo, observou-se a presenca de uma
melhor acuidade visual corrigida (MAVC) de 0.4 no
olho direito (OD) e 0.5 no olho esquerdo (OE), na
escala decimal, tendo sido proposta para cirurgia
de catarata bilateral.

A cirurgia de catarata decorreu sem complicacoes,
colocando-se uma lente intraocular monofocal Al-
con® SN6OAT de +20.0 D. O periodo pos-operatorio
decorreu sem intercorréncias, tendo sido a MAVC
final de 0,6 no OD com +0,25-1,50 x 180 e 1,0 no
OE com -1,25 x 180. O exame objetivo do segmen-

to anterior e vitreo anterior foi irrelevante, ndo se
observando sinais clinicos de inflamacdo ocular ou
infiltracao tumoral. A pressao intraocular foide 10 e
11 mmHg no OD e OE, respectivamente. A fundos-
copia observaram-se bandas alternantes de hiper e
hipopigmentacao, curvilineas e radiais que circun-
dam as arcadas vasculares temporais do polo pos-
terior e drusas moles, ndo-confluentes e com menos
de 64 um ao longo das arcadas vasculares.

A angiografia fluorescefnica observou-se um pa-
drao alternante de estrias hiper e hipofluorescén-
cia. A tomografia de coeréncia éptica (OCT) mos-
trou um padrao ondulante de todas as camadas da
retina e coroide nos locais onde estdo presentes as
pregas, alteracoes drusenoides do EPR, no entan-
to sem alteracdo da espessura e sem presenca de




FIGURA 2: Retinografia, angiografia fluoresceinicae OCT do olho esquerdo.

liquido subrretiniano ou intrarretiniano ou outras
alteracoes. Naregido onde as pregas ndo estao pre-
sentes, 0 OCT era normal. A ecografia ocular modo
“‘a” e “b” ndo demonstrou alteracées no que concer-
ne a espessura da coroide, esclera, distensao ou
alteracoes do trajecto no nervo 6ptico, presenca
de massas ou processos inflamatorios intraocula-
res ou retro-orbitarios ou alteracdes dos musculos
extraoculares. O comprimento axial do OD foi de
23,18 mm e do OE foi de 23,05 mm. A ressonancia
magnética nuclear do cranio e das 6rbitas nao re-
velou qualquer alteracdo. Ndo foram encontradas
alteracoes de foro neuroldgico.

O seguimento durante 8 meses nao detectou ne-
nhuma alteracdo no que concerne & MAVC ou ao
aspecto clinico do segmento posterior.

4Discussao

A proposta de Friberg é que as pregas coriorretinia-
nas resultam de um estado de “tensdo-tracao” entre
aesclera e a coroide. A maior elasticidade da coroide
relativamente a esclera explica o desenvolvimento de
pregas na primeira e a diminuicao da espessura da se-
gunda. As pregas secundarias podem resultar de ade-
soes andmalas na interface coriorretiniana. A atrofia
do EPR representa um fator potenciador do desen-
volvimento deste mecanismo com dano irreversivel
da membrana de Bruch, o que leva a um aspecto an-
giografico semelhante as estrias angioides.?® As cica-
trizes coriorretinianas e a neovascularizacdo subr-
retiniana podem levar a fibrose, contracdo e a tracao
secundaria influencia a retina e coroide envolventes,
originando pregas radidrias a macula.?

OAETIOLOGIA.

DO CLINIC

DRIORRETINIANAS: DO ACHA

GAS CC

PRE
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As pregas coriorretinianas podem estar relaciona-
das com patologias oculares, orbitarias ou sistémi-
cas de causa inflamatodria, neoplésica, infiltrativa
ou infecciosa. Os diagnosticos mais frequentes in-
cluem a oftalmopatia tiroideia, esclerite posterior,
tumores, hipotonia, sindrome de efusdo uveal, hi-
permetropia, cirurgia de indentacéo circular escleral
ou doenca macular da idade (DMI).? Neste caso, a
doente apresenta drusas no polo posterior, no en-
tanto, ndo apresenta critérios para o diagnostico de
DMI. A presenca de hipotiroidismo é poucas vezes
relacionada com a oftalmopatia tiroideia, ndo exis-
tindo outros sinais clinicos desta patologia.

Na angiografia fluoresceinica, as bandas de hiper-
fluorescéncia correspondem as areas de EPR mais
fino que transmite uma maior fluorescéncia coroi-
deiarelativo as dreas do EPR mais espesso o que cria
os padroes de estrias de fluorescéncia alternante. As
areas mais finas correspondem a pregas confinadas
ao EPR e a membrana de Bruch, enquanto as mais
largas correspondem a pregas coriorretinianas de
espessura completa.! A realizacdo de outros meios
complementares como o OCT e a ecografia ajudam
a suportar a existéncia de outra etiologia que possa
justificar o diagndstico clinico.

E de salientar o aspecto tipico da presenca de pregas
coriorretinianas idiopaticas que sao fundamentadas
pelos exames complementares realizados como a
retinografia, angiografia fluoresceinica, ecografia
ocular e OCT. A literatura descreve a possibilidade
de um episédio ndo diagnosticado prévio de inflama-
cdo ocular nos casos idiopaticos da doenca.? A vigi-
lancia e monitorizacdo do doente sdo necessérias.!

As pregas coriorretinianas sao uma patologia cuja
prevaléncia é desconhecida. Apesar de ndo ser con-
siderada uma doenca rara, o seu achado leva a uma
busca etioldgica, dado que algumas das causas ine-
rentes requerem um tratamento e orientacao dire-
cionada. A literatura existente ndo abrange amostras
com nUmeros consideraveis, sendo maioritariamen-
te a descricdo de casos clinicos ou pequenas amos-
tras com diversas etiologias.’? Existem algumas
hipdteses diagndsticas que devem ser excluidas. A
etiologia idiopatica é um diagndstico de exclusao.
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B Resumo

alinhamento do membro e o seu balanco ligamentar.

A luxacao permanente da rotula é uma situacao rara, muitas vezes ndo detetada e que evolui para a ar-
trose do joelho, condicionando um desvio em valgo acentuado. Depois de estabelecidas as alteracdes
degenerativas irreversiveis, a artroplastia total do joelho surge como a melhor opcao de tratamento, mas
com dificuldades técnicas acrescidas na correcao do alinhamento e balanco ligamentar, existindo apenas
4 casos descritos na literatura. O nosso caso mostra uma mulher com 72 anos tratada a uma artrose do
joelho comvalgo de 15° associado a luxacdo permanente da rotula, através da colocacdo de uma protese
total do joelho nao constritiva, seguindo uma técnica de libertacdo de partes moles para restabelecer o

PALAVRAS-CHAVE: Artroplastia do Joelho; Luxacao Patelar; Osteoartrite do Joelho

KEYWORDS: Arthroplasty, Replacement, Knee; Osteoarthritis, Knee; Patellar Dislocation

4Introducao

A proétese do joelho é uma das cirurgias mais reali-
zadas na comunidade ortopédica, no tratamento
da artrose do joelho. O éxito deste procedimento
depende da correta execucao técnica, respeitando
o alinhamento fisiolégico do membro e o balanco li-
gamentar. Uma articulacdo femoropatelar centrada
apos a cirurgia € condicdo essencial para um bom
funcionamento da protese do joelho e os desvios
darotula antes da cirurgia dificultam muitas vezes o
equilibrio pretendido. Na literatura, estdo descritos

4 casos de artrose do joelho com luxacao permanen-
tedarotula, tratados com artroplastia total, ilustran-
do araridade e dificuldade do procedimento.™*®

4Caso Clinico

Trata-se de uma senhora de 72 anos, com queixas de
gonalgia esquerda mecanica, agravada nos ultimos 3
anos, com um desvio em valgo progressivo e sensacdo
de instabilidade. Até entao nunca tinha sido detetada
aluxacdodardtula, vivendo sem limitacoes funcionais.

()
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FIGURA 1. Radiografia do joelho (anteroposterior).

FIGURA 2. Radiografia do joelho (perfil).

FIGURA 3. Radiografia dos joelhos (axial das rotulas).
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FIGURA 4. Radiografia extralonga dos membros
inferiores.




No exame objetivo, destaca-se o alinhamento as-
simétrico dos joelhos, com valgismo acentuado a
esquerda que condiciona o padrao de marcha. Apre-
senta um deficit de extensdo de 10° e uma flexao ma-
xima de 120° com luxacao externa permanente da
rotula, durante todo o arco de mobilidade. Em ter-
mos ligamentares, nota-se uma laxidao do ligamento
colateral interno, com retracdo das estruturas pos-
teroexternas, sendo o valgo parcialmente redutivel.
As radiografias revelam gonartrose a esquerda, tri-
compartimental, grau IV, com luxacao permanente
darotula (Figs. 1, 2 e 3). O estudo extralongo mostra
um valgo mecanico de 15° (Fig. 4).

Perante esta situacdo, dois problemas tém que ser
equacionados. Por um lado a artrose do joelho e por
outro, a luxacao permanente da rétula. Se na go-
nartrose grau IV o tratamento indicado passa pela
artroplastia total, na luxacdo permanente da rotula
vérios procedimentos tém sido descritos, envolven-
do cirurgias de partes moles, osteotomias rotacionais
do fémur e a transposicdo da tuberosidade anterior
da tibia. No entanto, quando se trata de combinar os
2 tratamentos, o risco de complicacdes aumenta de
forma proporcional a complexidade dos gestos. Além
disso, se pensarmos que na génese da luxacao rotu-
liana esto alteracoes anatémicas rotacionais (joelho
valgo, rotacdo interna do fémur distal e rotacdo exter-
na da tuberosidade anterior datibia), uma técnica cui-
dadosa, com a colocacao dos componentes femoral e
tibial na posicao correta e a libertacdo da asa externa

FIGURA 5. Radiografia do joelho pds-operatorio
(anteroposterior).

FIGURA 6. Radiografia do joelho pds-operatério (perfil).

FIGURA 7. Radiografia dos joelhos pds-operatério (axial das rotulas).
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7

de forma gradual, respeitando sempre a integridade
das estruturas ligamentares internas, pode tornar
mais simples a resolucao desta rara conjugacao.

A cirurgia foi realizada sob anestesia loco-regional,
em decubito dorsal, com aplicacdo de garrote na
coxa esquerda, insuflado com 350 mmHg, segun-
do a nossa pratica habitual. A via de abordagem foi
parapatelar interna, com extensao proximal midvas-
tus. A alectomia externa foi realizada ainda durante
a abordagem, no sentido de mobilizar a rétula para
preparacao do componente patelar. A colocacao da
protese total do joelho cimentada, com sacrificio do
ligamento cruzado posterior, posteroestabilizada,
com substituicao patelar (Sigma PFC CS, DepuySyn-
thes®) foi feita segundo a técnica, acrescentando
uma haste femoral e tibial, como vantagem biome-
canica na distribuicdo das forcas dos implantes.
Na definicdo da rotacdo do componente femoral, o
maior desgaste do condilo femoral externo deve ser
considerada para evitar o posicionamento em rota-
cao interna. No componente tibial, utilizamos o que
designamos como a rotacao natural da tibia e que
resulta na medializacdo da insercdo distal do apa-
relho extensor. O balanco ligamentar exigiu a liber-
tacdo das estruturas deformantes, nomeadamente
a banda iliotibial e as estruturas posteroexternas,
através da técnica de pie-crusting descrita por Insall.
No final da cirurgia, a protese do joelho tinha estabi-
lidade ligamentar balanceada, com bom alinhamento
femorotibial e a articulacdo femoropatelar centrada
durante todo o arco de mobilidade (0-130°) (Figs. 5
a8). O encerramento foi realizado por planos.

O resultado clinico e funcional com um ano apds a
cirurgia é excelente, sem queixas algicas ou de ins-
tabilidade, com um arco de movimento entre os O e
120° capaz de conduzir e fazer caminhadas diarias.

4Discussao

A artrose do joelho associada a luxacdo permanente
darotula é uma situacao rara, cujo tratamento ideal
nao é consensual. A prétese total de joelho, respei-
tando os principios de alinhamento e balanco liga-
mentar, parece ser uma boa opcao terapéutica, com

413mm 413mm

FIGURA 8. Radiografia extralonga dos membros
inferiores pos-operatorio.




bons resultados, obviando procedimentos de reali-
nhamento femoropatelar mais complexos.'®
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B Resumo

Os autores apresentam o caso de um recém-nascido, filho de mae com rastreio de Streptococcus agalac-
tiae negativo, e antecedentes de sépsis neonatal precoce, sem isolamento de agente. Admitido aos 23
dias de vida por diminuicdo da mobilidade do membro superior esquerdo e dor & mobilizacdo. A resso-
nancia magnética mostrou derrame na articulacdo do ombro esquerdo. Apds drenagem iniciou antibioti-
coterapia. Isolamento de Streptococcus agalactiae no pus articular. Em D17 de internamento diagnostica-
da osteomielite da metafise proximal do Umero. Completou seis semanas de tratamento, com melhoria.

As manifestacoes subtis das infecoes osteoarticulares no recém-nascido exigem um elevado indice de
suspeita para o diagnostico. A infecédo tardia por Streptococcus agalactiae deve ser considerada, indepen-
dentemente do estado de portador e realizacao de profilaxia adequada.

PALAVRAS-CHAVE: Articulacao do Ombro; Artrite Infeciosa; Infecoes Estreptocdcicas; Osteomielite;
Paralisia; Recém-Nascido; Streptococcus agalactiae; Umero

KEYWORD: Infant, Newborn; Osteomyelitis; Paralysis; Arthritis, Infectious; Shoulder Joint; Streptococ-

cal Infections; Streptococcus agalactiae

4Introducao

As infecdes osteoarticulares no recém-nascido (RN)
sdo pouco frequentes, mas podem condicionar com-
plicacdes imediatas graves e sequelas a longo prazo.
Por esse motivo, o diagndstico precoce é crucial para
que essas complicacoes sejam minimizadas.

No periodo neonatal, as manifestacoes clinicas da
infecdo osteoarticular sao habitualmente menos

especificas que noutras faixas etarias, e as altera-
coes laboratoriais nem sempre sao evidentes, po-

dendo atrasar o diagnéstico.!

A designacdo de artrite sética (AS) pressupbe o en-
volvimento da membrana sinovial articular, e de os-

teomielite (OM) o envolvimento dsseo.

A AS é mais comum na infancia do que em qualquer

outro periodo da vida, sobretudo em criancas com
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idade inferior a 3 anos. A incidéncia descrita é de
5-37 casos/100.000, sendo mais frequente nos ra-
pazes.? As articulacdes mais frequentemente envol-
vidas sdo a ancae o joelho.

A etiologia mais frequente destas infecdes é bacte-
riana, podendo, no entanto, ser causadas por fungos,
virus e micobactérias.

O isolamento do agente etioldgico pode ser obtido
em 50 a 70% dos casos (hemocultura, cultura de li-
quido sinovial).

Da etiologia bacteriana destaca-se, no grupo etério
abaixo dos trés meses, Staphylococcus aureus, os ba-
cilos Gram negativos e Neisseria gonorrheae.?

A disseminacdo pode ocorrer por via hematogénea,
inoculacdo direta (cirtrgica ou traumatismo) ou por
extensdo de um foco contiguo (osteomielite), sendo
a primeira a mais frequente na infancia.

As manifestacdes clinicas sao varidveis consoante
o grupo etario. No RN as manifestacoes mais fre-
quentes sdo os sinais de sépsis (irritabilidade, recusa
alimentar), pseudoparalisia, desconforto com a ma-
nipulacao ou febre sem foco. Nas criancas as mani-
festacoes geralmente sdo mais especificas, com dor
e sinais inflamatorios articulares, além da febre.

Habitualmente os marcadores inflamatdérios en-
contram-se alterados, com leucocitose, proteina
C-reativa (PCR) e velocidade de sedimentacao (VS)
aumentadas.

Os exames imagiologicos desempenham um papel
crucial no estudo das infecdes osteoarticulares. A
radiografia, a ecografia, a tomografia computorizada
(TC) e aressonancia magnética (RM) sdo os métodos
de imagem utilizados. A ecografia é particularmente
util para a detecéo de derrame articular. A RM per-
mite também avaliar a presenca ou nao de OM.

O tratamento da AS pressupde a descompressao
e limpeza cirtrgica, bem como a antibioticoterapia
dirigida aos agentes mais frequentes na faixa etéaria
do doente, que deve iniciar-se tdo cedo quanto pos-
sivel apds as colheitas para cultura de sangue e flui-
do sinovial. O tempo de antibioticoterapia deve ser
ajustado ao agente infecioso, a idade do doente e a

evolucdo clinica,em média 10 a 14 dias, podendo, no
entanto, ser necessarios cursos mais longos.

A OM na infancia é mais frequente na faixa etaria
abaixo dos cinco anos de idade, e é, tal como a AS,
mais prevalente em rapazes.® Os mecanismos da
infecado sao idénticos aos da artrite sética, sendo
igualmente a disseminacdo hematogénea o mais fre-
quente.

No recém-nascido, a OM é rara, e geralmente ocor-
re em contexto de doenca grave (por exemplo, apds
uma sépsis). Neste grupo etério, a prematuridade,
a presenca de cateteres centrais, a existéncia de
anomalias do trato urinario, as infecoes cutaneas e
a existéncia de fatores de risco associados ao parto,
sao reconhecidos como os principais indicadores de
risco.

A OM ¢é mais frequentemente unifocal, embora no
RN gravemente doente possa ocorrer infegao multi-
focal. Os ossos mais frequentemente envolvidos sdo
o fémur, a tibia e o perénio. Neste grupo etario, ao
contrério dacrianca mais velha, com a progressao da
infecao ha atingimento da articulacao contigua em
60 a 70% dos casos.*

Os agentes mais frequentes sdo o S. aureus (>50%
dos casos de OM), e no RN, também o S. agalactiae,
E. coli e outros Gram negativos. Nas criancas sao
também frequentes outros agentes como o Strepto-
coccus do grupo A e a Kingella kingae.

Clinicamente, no RN os sinais podem ser frustres,
muitas vezes sem febre ou recusa alimentar. A dimi-
nuicao da mobilidade, edema ou eritema podem ser
0s primeiros sinais de doenca. Raramente, manifes-
tam-se com sinais de sépsis.

As alteracoes analiticas também sao pouco exube-
rantes, sobretudo no RNs de termo, previamente
saudaveis.

Os exames complementares imagioldgicos sao fun-
damentais para o diagndstico, tal como na artrite
sética. ARM é o exame com maior sensibilidade e es-
pecificidade e, por isso, o mais utilizado. Os estudos
com radioisétopos (tecnésio-99) sdo particularmen-
te Uteis nas situacdes com atingimento multifocal,
permitindo também detetar a OM numa fase inicial




FIGURA 1. Radiografia do ombro na admissao do APP.

E2

FIGURA 2. Radiografiado ombroem D17 de
internamento, que evidencia lesao litica da cabeca
do Umero (seta).

(24-48 horas apos inicio dos sintomas). No entanto,
no RN asensibilidade é mais baixa que nacrianca de-
vido a mineralizacdo 6ssea ser mais pobre.”

O tratamento da OM, tal como na AS, inclui a anti-
bioticoterapia, apods colheita de fluidos para cultu-
ra (sangue, pus e/ou fragmento 6sseo). A indicacdo
para intervencao cirurgica € variavel, dependendo
dos achados clinicos e imagioldgicos.>¢ O tempo de
tratamento, tal como na AS, deve ser ajustado ao
microorganismo identificado, bem como a idade do
doente e evolucao clinica, geralmente exigindo mini-
mo 21 dias de terapéutica, mas nalgumas situacoes
podem ser necessarias 4 a 6 semanas.

4Caso Clinico

RN de 23 dias de vida, masculino, gestacéo vigiada
e sem intercorréncias, nomeadamente pesquisa de
S. agalactiae materna negativa.

Nascido por parto distécico (cesariana) noutra ins-
tituicdo hospitalar, apds rotura prolongada de mem-
branas (18 horas). Durante o trabalho de parto foi
constatada febre materna. Nao foram administrados
antibioticos a mae durante o trabalho de parto.

O Apgar foi de 8 ao primeiro minuto e 9 ao quinto.
Antropometria adequada a idade gestacional.

Foi admitido na Unidade de Cuidados Intensivos
Neonatais no 2° dia de vida por suspeita de sépsis

neonatal precoce (leucopenia (4760 x 107/L), PCR
positiva (78,3 mg/L)). Efetuou antibioticoterapia en-
dovenosa com ampicilina (7 dias) e gentamicina (6
dias). A hemocultura foi negativa.

Observado no Atendimento Permanente de Pedia-
tria (APP) do CUF Porto Hospital por diminuicdo da
mobilidade do membro superior esquerdo (MSE);
sem febre, recusa alimentar ou outros sinais. Sem
sinais inflamatdrios na regido das articulacdes do
ombro ou cotovelo esquerdos; sem desconforto a
mobilizacao.

O estudo analitico e a radiografia do ombro e clavi-
cula (Fig. 1) ndo revelaram alteracoes.

Em D2 de internamento foi constatada dor a mobili-
zacao naregido proximal do MSE, temperatura axilar
de 37,8°C, e subidada PCR (12,6 mg/L).

Em D4 de internamento efetuou RM do ombro es-
querdo, que mostrou derrame naquela articulacao,
de moderado volume, sugestivo de artrite sética;
sem sinais sugestivos de osteomielite. Nessa altura
constatada novamente subida de PCR (maximo 32,3
mg/L); velocidade de sedimentacdo 104 mm/1?hora.

No mesmo dia foi submetido a cirurgia (artrotomia e
drenagemdo pus articular), apds o que iniciou antibio-
ticoterapia empirica com cefotaxime e vancomicina.

No pus articular foi isolado S. agalactiae, sensivel a
penicilina, pelo que foi efetuado ajuste terapéutico,
conforme a sensibilidade.

PSEUDOPARALISIA DO MEMBRO SUPERIOR EM RECEM-NASCIDO
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TABELA 1. Pardmetros analiticos (PCR e VS) durante o internamento.

Dia 2 Dia 3 Dia 6 Dia 18 Dia 30 Dia 33 Dia 42
PCR (mg/L) 26,3 32,3 14,0 42 1,7 17,0 1,3
VS (mm/1? h) 69 - 106 - 40 --- 27

Em D17 deinternamento foi efetuada radiografia do
ombro esquerdo de controlo, onde se identificou le-
sdo litica na cabeca do umero (Fig. 2).

Repetiu RM, que revelou cavitacdo quistica com 8
mm, na metafise proximal do Umero, nos planos ad-
jacentes a cartilagem fisiaria, correspondendo a foco
osteomielitico na metéafise proximal do Umero.

Foi submetido a reintervencao cirtirgica em D20 de
internamento, e efetuada colheita de liquido da re-
ferida cavitacdo e fragmento articular. Em ambos foi
isolado Staphylococcus epidermidis (provavel contami-
nante), mantendo a mesma terapéutica antibiotica.

Em D33 de internamento, por suspeita de infecdo
do cateter epicutaneo-cava, foi alterada antibiotico-
terapia para vancomicina e amicacina, tendo-se con-
firmado a presenca de Staphylococcus epidermidis na
ponta do cateter.

Completou, no total, seis semanas de antibiotico-
terapia endovenosa, com recuperacao completa da
mobilidade do MSE. Constatada também melhoria
analitica e imagiolégica (Fig. 3).

Atualmente, com dois anos de idade, mantém segui-
mento em Ortopedia e Pediatria, objetivando-se um
crescimento normal do MSE, com mobilidade con-
servada.

4Discussao

O casoclinico apresentado ilustra como as manifesta-
coes clinicas das infecdes osteoarticulares no recém-
-nascido podem, inicialmente, ser pouco especificas,
bem como as alteracoes analiticas, que eram ligeiras.

Neste caso a pseudoparalisia do MSE foi a manifes-
tacdo inicial, ndo se associando a sinais inflamatorios
articulares, dificultando a suspeita diagnostica de
artrite sética.

FIGURA 3. Radiografia do ombro antes da alta hospitalar.

Os antecedentes de sépsis neonatal precoce levan-
taram a suspeita de se poder tratar de uma infecao
nosocomial, e por esse motivo a antibioticoterapia
empirica iniciada foi dirigida aos agentes mais co-
muns nessas situacoes.

O facto de a pesquisa de S. agalactiae materno no
exsudado vaginal e retal ter sido negativa poderia
fazer pressupor que o agente seria menos provavel
como causador da infecao. Contudo, a infecao tardia
por S. agalactiae deve ser sempre considerada, inde-
pendentemente do estado de portador ou profilaxia
materna. A historia anterior de sépsis neonatal pre-
coce, bem como afebre materna peripartoe arotura
prolongada de membranas, foram tidas em conside-
racao como fator de risco para esta infecao.

A evolucado da infecao foi pouco tipica, comecando
por uma AS do ombro esquerdo que posteriormente
progrediu para a regiao contigua, com OM da metafi-
se proximal do Umero. Apesar da boa evolucao clinica,
a radiografia de controlo efetuada em D17 de inter-
namento foi fundamental para o reconhecimento da
progressao para OM que se seguiu a AS primaria, com
as consequéncias para o correto tratamento.




Assim, salienta-se a necessidade de haver um ele-
vado indice de suspeita para o diagndstico precoce
destas infecoes e o seu tratamento atempado. O en-
volvimento de uma equipa multidisciplinar é igual-
mente de grande importancia.
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O sarcoma de Kaposi é o tumor maligno mais frequente entre os doentes com infecdo pelo virus de imu-
nodeficiéncia humana. Os autores apresentam o caso de um doente com antecedentes de psoriase, en-
caminhado & Consulta de Medicina Interna por presenca de lesdes vinosas de predominio nos membros
inferiores, conglomerado adenopético inguinal direito de crescimento progressivo ao longo de seis me-
ses, associados a sintomatologia constitucional. O estudo realizado levou & identificacdo de sarcoma de
Kaposi cutaneo, pulmonar e ganglionar. Os autores apresentam o caso pela necessidade de alertar os
clinicos para a consideracao de hipéteses de diagndstico que podem ficar mascaradas por outras entida-

4Introducao

O sarcoma de Kaposi é um tumor mesenquimatoso
que atinge os vasos sanguineos e linfaticos do or-
ganismo com acentuada actividade angioprolifera-
tiva. E a neoplasia maligna mais frequente entre os
doentes com infecao pelo virus de imunodeficiéncia
humana (VIH), tanto em paises desenvolvidos como
em desenvolvimento.! Com o advento da terapia

anti-retroviral altamente activa (HAART) na década

de 1990 a incidéncia e a mortalidade do sarcoma de
Kaposi associado a sindrome de imunodeficiéncia
adquirida (SIDA) diminuiu significativamente.??

No entanto, apesar de todo o investimento clinico
e financeiro, cerca de trinta anos apds a epidemia
de SIDA, mais de 34 milhdes de pessoas em todo o
mundo apresentam infecao pelo VIH, de tal forma
que aresposta global ao controlo destes casos e sua
disseminacao implica manutencdo de intervencao
sustentada ainda por varias décadas.®
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4Caso Clinico

Doente de 60 anos, sexo masculino, ex-serralheiro,
com antecedentes de psoriase com 10 anos de evo-
lucao, relativamente controlada; cirurgia ao membro
inferior na sequéncia de fratura, pela qual recebeu
transfusao de uma unidade de glébulos vermelhos; e
pneumonia aos 53 anos. Referiu consumo etilico de
80 g/dia até cerca de seis meses antes, sem consumo
de estupefacientes. Como medicacao habitual: Pre-
dnisolona; clortalidona, clindamicina e omeprazol.

Doente referenciado a Consulta de Medicina Inter-
na por edema assimétrico dos membros inferiores,
com maior expressao a direita, com cerca de seis
meses de evolucdo. Associadamente, prurido gene-
ralizado, febre vespertina, hipersudorese noturna,
calafrios, tremores (mesmo em condicdes de tempe-
ratura amena), tosse de agravamento progressivo,
astenia e perda de peso nao quantificada.

Trés meses apos o inicio da sintomatologia, o doen-
te referiu aparecimento de massa palpavel na re-
gido inguinal direita, que se tornou dolorosa, cres-
cendo progressivamente até a data da consulta de
Medicina.

Nos quinze dias prévios & consulta teria iniciado
toma de suplementos de vitamina A, E, cavalinha e
vincetoxicum hirundinaria, a qual se associou a alte-
racoes do transito intestinal, com aparecimento de
dejecoes liquidas, de cor amarela.

Ao exame objetivo, doente com humor deprimido,
palidez das mucosas, desidratacdo marcada, eritema
descamativo (lesdes psoriaticas) disperso por todo o
corpo com maior exuberdncia no abdémen e mem-
bros inferiores. A auscultacdo pulmonar: Murmurio
vesicular globalmente diminuido e crepitacoes gros-
sas bibasais, sobretudo a direita. Membros inferio-
res quentes, ruborizados, ndo dolorosos, com edema
discreto a esquerda mas acentuado a direita, onde
ao nivel do terco inferior da face anterior dessa per-
na se observavam e palpavam duas nodularidades
de cercade 1,5-2 cm de maior diametro e varias ou-
tras mais pequenas, duras, ndo dolorosas, de contor-
nos irregulares, imoéveis e de cor vinosa (Figs. 1 e 2).
Na regido inguinal direita palpava-se conglomerado

FIGURAS 1 e 2. Edema discreto a esquerda e acentuado
adireita. No terco inferior da face anterior da perna
direita duas nodularidades de cercade 1,5-2 cmde
maior didmetro e vérias outras mais pequenas, duras,
nao dolorosas, de contornos irregulares, iméveis e de
cor vinosa.

adenopatico com cerca de 6-7 cm de maior diame-
tro, duro, aderente aos planos profundos, de contor-
nos aparentemente irregulares.

De salientar que cerca de més e meio antes a con-
sulta de Medicina o doente teria sido avaliado por
Cirurgia Vascular que apds realizacao de eco-Do-
ppler excluiu trombose venosa profunda (TVP) ou
trombose venosa superficial (TVS), concluindo que o
quadro refente aos membros inferiores se atribufa
a doenca venosa crdnica, com incompeténcia das
grandes safenas, sem indicacdo cirurgica a data de
observacao.




FIGURAS 3 e 4. MUltiplas formacdes nodulares peri-bronquicas de contornos esbatidos, bilaterais, de pequenas
dimensoes (as maiores com cerca de 12 mm de didmetro).

Dada a exuberancia dos sintomas B com cerca de
seis meses de evolucdo e a presenca de conglo-
merado adenopético, ponderou-se a possibilidade
de se tratar de um caso de linfoma pelo que logo
se internou o doente para estudo, ficando a altura
apenas medicado com hidroxizina e paracetamol
em SOS.

A admissdo ao internamento foi pedido estudo ana-
litico alargado com inclusdo de marcadores viricos e
tomografia computorizada (TC) toraco-abdémino-
-pélvica. Procedeu-se a biopsia cutanea das lesoes
nodulares dos membros inferiores e pediu-se cola-
boracao de Cirurgia Geral para biopsia do conglo-
merado adenopatico.

Ao 2° dia de internamento obteve-se o seguinte re-
sultado do estudo analitico: Hb 9,7 mg/dL; leucdci-
tos 3,8x10”3/ul; neutrofilos 57,3%; TSH 3,999 com
T3 e T4 normais; LDH 281; PCR 28,8; calcio total
7.4; “2-microglobulina 6147; restante estudo anali-
tico, nomeadamente C3, C4 e CH50, funcao renal,
hepéatica e lonograma, todos normais. Serologias vi-
ricas: HBs Ag-hepatite B negativo; HBs Ac-hepatite
B negativo; HBc Ac-hepatite B negativo; anti-HBc
IgM negativo; HBe Ag-hepatite B negativo; HBe Ac-
-hepatite B negativo; anti HCV negativo; anti CMV
IgG positivo, Ig M negativo; EBV early antigen 1gG
positivo; EBV viral capside antigen 1gG positivo, IgM
negativo; EBV Epstein Barr nuclear antigen 1gG posi-
tivo; Ac anti-Herpes | IgG positivo, IgM negativo; Ac
anti-herpes I1'1gG positivo, IgM negativo.

Ao 6° dia de internamento obteve-se o resultado do
doseamento de ANCA, gue foi negativo, bem como
das serologias para o VIH que se revelaram positivas
parao VIH | (apds confirmacio com western blotting).
Perante a positividade para o VIH pedido o dosea-
mento do nimero de células CD4+; carga viral, ge-
notipagem e HLA B5701, que apresentaram respe-
tivamente os seguintes resultados: CD4+ 16, carga
viral 156320 cépias, genotipageme HLAB5701. Es-
tabeleceu-se assim o diagnostico de SIDA que mo-
tivou o inicio imediato da terapéutica anti-retroviral
(TARV) e truvada. Pelo baixo valor de CD4+ (<50
células) iniciou também bem profilaxia das principais
infecbes oportunistas (Pneumocystis jiroveci; Toxo-
plasma gondi; e complexo Mycobacterium avium) com
trimetropim/sulfametoxazol e azitromicina.

Previamente ao inicio da terapéutica foram colhidas
hemoculturas para bactérias, micobactérias e fun-
g0s, as quais vieram a revelar-se negativas.

A identificacdo da presenca de infecdo por VIH le-
vou a reformulacdo das hipdteses de diagnostico,
passando a ponderar-se que as lesdes cutaneas do
doente pudessem atribuir-se a presenca de sarcoma
de Kaposi, pelo que foi pedido que ao estudo histo-
l6gico da biopsia cutanea realizada na admissao ao
internamento fosse acrescida a pesquisa de HHV-8.

Ja com conhecimento pela equipa de radiologia de se
tratar de um doente com positividade para infecao
por VIH, realizou TC toraco-abdémino-pélvica que
revelou:”(...) No parénquima pulmonar sdo aparentes

EXUBERANTE A OBSCURECER SARCOMA DE KAPOSI

PSORIAS
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multiplas formacdes nodulares de contornos esbati-
dos, bilaterais, de pequenas dimensdes (as maiores
tém cerca de 12 mm de didmetro) sugerindo proces-
so metastatico (...) Tratando-se de um doente VIH |
positivo hd a realcar que as lesdes pulmonares des-
critas enquadram-se nas manifestacoes pulmonares
de sarcoma de Kaposi (...)" (Figs. 3 e 4). Perante a
confirmacao de presenca de lesoes a nivel pulmonar,
procedeu-se a realizacdo de broncofibroscopia que
excluiu da mucosa broénquica pelo sarcoma, tendo no
entanto sido feita colheita de lavado broncoalveolar
e aspirado brénquico para estudo microbioldgico,
pesquisa de micobactérias e exame histoldgico.

Oito dias ap6s a realizacao da biopsia cutanea, o re-
sultado do seu estudo histoldgico confirmou que se
tratava de um caso de sarcoma de Kaposi, identifi-
cando-se ainda a positividade celular para HHV-8.
Perante o diagndstico, era necessario excluir atingi-
mento do tubo digestivo pelo sarcoma, pelo que foi
pedida endoscopia digestiva alta (EDA) que o doen-
te nunca chegou a efetuar por incumprimento do
jejum necessario a realizacdo do exame; endoscopia
digestiva baixa (EDB) que revelou: “(...) inexisténcia
de lesdes na mucosa até ao cego”. Foi avaliado por
Estomatologia, que excluiu lesdes na cavidade oral
compativeis com sarcoma. O ecocardiograma exclui
alteracoes de relevo.

O exame microbiolégico de LBA e aspirado brén-
quico revelouem ambos os casos negatividade para
micobactérias, com crescimento inferior a 10*4 em
presenca e flora polimorfa nao valorizavel e exa-
me direto amicrobiano, com presenca apenas de
alguns leucécitos. O exame citologico de ambas as
amostras foi apenas compativel com padrao infla-
matorio.

A histologia do conglomerado adenopatico inguinal
biopsado revelou que o mesmo estaria “(...) quase to-
talmente envolvido por sarcoma de Kaposi”.

Perante o quadro clinico e toda a investigacdo pe-
diu-se colaboracdo de Oncologia que procedeu ao
estadiamento do sarcoma com programacao de qui-
mioterapia.

O quadro clinico de febre vespertina, hipersudore-
se noturna, astenia, anorexia, edema assimétrico

dos membros inferiores com cerca de seis meses
de evolucdo, associado a presenca de extenso con-
glomerado adenopdtico inguinal e ainda, a presenca
de anemia normocitica normocroémica e leucopenia,
sugeriu desde logo a presenca de um linfoma subja-
cente. No entanto, o resultado histolégico da biopsia
das lesoes cutaneas e do conglomerado adenopético
excisionado, realizados em diferentes tempos clini-
cos permitiram a sua exclusao e identificacao do sar-
coma de kaposi.

4Discussao

O sarcoma de Kaposi (SK) é uma proliferacdo neo-
plasica maligna multicéntrica vascular que ocorre
predominantemente na pele, podendo também atin-
gir as cadeias ganglionares e érgaos viscerais. Com-
poe-se de células fusiformes e pequenos espacos
vasculares irregulares frequentemente infiltrados
por macrdéfagos e glébulos vermelhos extravasados.
Clinicamente manifesta-se por lesdes cutaneas, no-
meadamente maculas vermelho-purpura bem como
placas e nodulos azul-escuro. Localizam-se geral-
mente nas extremidades inferiores e vao lentamen-
te aumentando em niimero e tamanho acabando por
estender-se a dreas proximais.*-® Afeta maioritaria-
mente homens com mais de 50 anos, sendo mais co-
mum em doentes com SIDA.”®

A UNAIDS (Joint United Nations Program on HIV/
AIDS) estimou queem 2011, 34,2 milhdes de pessoas
apresentavam infecao por VIH, comparativamente
aos 29,1 milhdes de 2001; 1,7 milhdes de pessoas
morreram por SIDA em 2011, verificando-se um de-
créscimo de 26% comparativamente a 2005 em que
esse nimero atingiu um pico de 2,8 milhdes.*?

O SK é causado pelo herpes virus humano-8, tam-
bém conhecido como herpesvirus associado ao sar-
coma de Kaposi. Este tumor foi pela primeira vez
descrito por Moritz Kaposi em 1872 em homens
judeus europeus.® Conhecem-se atualmente cinco
tipos principais de SK: SK classico; SK endémico ou
africano; SK pds-transplante ou iatrogénico; SK as-
sociado aos homossexuais: SK associado a SIDA.




Entre os fatores de risco para o desenvolvimento
do tumor destacam-se: A raca (pessoas da Africa
Equatorial); o sexo (masculino mais afetado que
o feminino); infecdo por HHV-8; imunodepressao
(nomeadamente por VIH/SIDA); homossexualidade
(maior risco de infecao por HHV-8).° O diagndstico
pressupoe realizacao de biopsia das lesdes cutaneas
com confirmacao histolégica. Dada a possibilidade
de extensao do tumor a outras areas nomeadamen-
te pulmoes e tubo digestivo, outros procedimentos
que contribuirdo para o estadiamento tumoral in-
cluem: endoscopia digestiva alta e baixa; radiogra-
fia de torax; tomografia computorizada de térax e
broncofibroscopia. Deve sempre fazer-se exame da
cavidade oral e retal para despiste de lesdes nessas
localizacoes.®

O estadiamento tumoral é feito com base no sistema
TIS: T tamanho do tumor; | imunidade considerando o
doseamento de células CD4+; S propagacao ou pre-
senca de doenca sistémica associada ao VIH/SIDA 34

O tratamento é ajustado ao nivel de tolerancia tera-
péutica associada ao estado imunolégico do doente,
recorrendo-se a remocao fisica do tumor, quimiote-
rapia, radioterapia, isoladas ou em combinacao, sen-
do que nos casos de SK associado a SIDA, a terapéu-
tica anti-retroviral (HAART) em co-atuacédo, melhora
substancialmente o prognostico.”®

4Conclusao

Os autores expdem o caso de um doente com qua-
dro clinico com seis meses de evolucao de sintomas
B, com avaliacoes por varias especialidades médicas,
sem, até a data ter sido identificada a entidade clinica
em curso. A investigacdo feita pelos autores permitiu
excluir o linfoma, hipdtese diagnodstica que se apre-
sentava inicialmente como mais provavel, identifican-
do-se a presenca de SIDA (CD4+ 16 e CV 156320
copias) e sarcoma de Kaposi com atingimento cuta-
neo, ganglionar e pulmonar. Arelevancia da exposicao
visa alertar os clinicos para a necessidade do reco-
nhecimento de entidades clinicas com epidemiologia
menos frequente em Portugal, o que so sera possivel
através de um alto nivel de suspeicao.
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B Resumo

fecho.

versdo do prognostico frequentemente ominoso.

nar do CUF Descobertas Hospital.

A cooperacao interdisciplinar é muitas vezes, na pratica clinica, a diferenca entre um bom e um mau des-

E apresentado um caso de uma mulher de 35 anos que, em periodo expulsivo do trabalho de parto, entra
em colapso cardiovascular acompanhado por coagulopatia. uma terapéutica rapida orientada por uma
otima colaboracao entre vérias especialidades médicas foi essencial para a inversao do prognéstico.

Revé-se aspetos clinicos da embolia de liquido amnidtico importantes para a suspeicao diagndéstica e in-

Um caso clinico revelador da diferenciacdo das equipas clinicas e da capacidade de resposta pluridiscipli-
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4Introducao

A cooperacao interdisciplinar é muitas vezes, na
pratica clinica, a diferenca entre um bom e um mau
desfecho. Apresentamos um caso revelador da di-
ferenciacdo das equipas clinicas e da capacidade de

resposta pluridisciplinar do CUF Descobertas Hos-

pital: Uma mulher de 35 anos que, em periodo expul-
sivo do trabalho de parto, entra em colapso cardio-

vascular acompanhado por coagulopatia.

A embolia de liquido amnidtico é a complicacdo da
maternidade mais imprevisivel, ndo prevenivel e
mais letal. Apresenta-se como uma hemorragia que

resulta de coagulopatia rapida e calamitosa.!
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4Caso Clinico

Gravida de 35 anos, com gravidez de termo, admiti-
da na Unidade Funcional de Obstetricia e Neonato-
logia do CUF Descobertas Hospital para inducéo do
trabalho de parto que foi efetuada com misoprostol
oral.

Quando o colo apresentava cerca de 1 cm de dila-
tacao, iniciou queixas algicas moderadas, tendo sido
executada analgesia de trabalho de parto com blo-
queio sub-aracnoideu (BSA) por técnica sequencial,
que foi eficaz. Quatro horas depois apresentava dila-
tacdo completa e o obstetra foi chamado para fazer
0 parto.

Concomitantemente inicia um quadro subito de di-
ficuldade respiratoria - polipneia, cianose peri-labial
- seguida de perda de consciéncia.

Foi rapidamente transportada para o bloco de par-
tos, onde iniciou suporte avancado de vida (SAV), ra-
pida entubacao traqueal e suporte ventilatério com
FiO, a 100%.

Em simultaneo foi realizado parto emergente com
ventosa e nasceu um rapaz com 2,995 kg e indice
de Apgar de 2/9. A placenta foi retirada intacta sem
intercorréncias e o Utero apresentava-se bem con-
traido.

Nesta fase e apesar de adequadamente ventilada,
instala-se uma marcada cianose da face, tronco e
membros superiores (contrastando com palidez do
restante corpo) e inicia perdas vaginais.

A doente apresentava taquicardia supra-ventricular
e hipotensao. Foi tentada cardioversao sincronizada
sem sucesso. O quadro evoluiu rapidamente para
colapso cardiocirculatorio, hipotensdo acentuada e
bradicardia, com resposta parcial a terapéutica anti-
colinérgica e copioso aporte de volume.

Estava-se, nesta fase, perante atividade elétrica sem
pulso detetével. Fez 2 ciclos de SAV, findos os quais,
apresentava pulso palpavel e a saturacao de O, co-
mecou a subir. Colocado cateter central na veia ju-
gular interna esquerda, iniciou vasopressor (nora-
drenalina) até aos 100 mg/min, com estabilizacdo
hemodinamica.

Constatou-se importante hemorragia vaginal que
motivou revisdo uterina e do canal de parto, tendo
sido excluido atonia uterina. Com a hipdtese diag-
nostica de coagulopatia de consumo, procedeu-se a
transfusao de hemoderivados com controlos analiti-
cos seriados, tendo sido administrados no total 12U
de concentrado de plasma fresco, 12U de criopreci-
pitado, 8U de concentrado eritrocitario, 2 pools de
plaguetas e 4 g de fibrinogénio recombinante. Fez
ainda 4 g de gluconato de Ca e preenchimento vas-
cular com cristaloides e coloides.

Atuavam a tentar inverter este quadro, que parecia
ter um desfecho ominoso, Anestesiologista e Inten-
sivista, Obstetra e Enfermeiros, com o apoio dos ser-
vicos de Imunohemoterapia e Patologia Clinica.

Apesar da melhoria clinica, mantinha persistentes
alteracoes das avaliacoes analiticas, com a hemoglo-
bina a atingir o valor mais baixo de 4,5 g/dL.

E transferida para a Unidade de Cuidados Intensivos
com o diagndstico de admissao de choque hemorra-
gico.

O quadro teve evolucdo favoravel, com desmame
ventilatério e de sedacdo, reversao das alteracoes
analiticas, evolucao de um estado confusional e am-
nésia para total recuperacao neurolégica e psicolé-
gica e teve alta para o domicilio ao 10° dia.

Os diagnosticos de saida da UCIP foram de embolia
de liquido amnidtico, paragem cardiorrespiratoria,
coagulacdo intravascular disseminada (CID), hemor-
ragia uterina pés-parto, hemorragia vesical, choque
hemorragico, sindrome de dificuldade respiratéria
aguda (SDRA), encefalopatia hipdxica reversivel e
amnésia imediata.

4Discussao

Hemorragia peri-parto define-se como perdas san-
guineas iguais ou superiores a 500 mL ou 1000 mL
em parto vaginal ou cesariana, respetivamente. As
estimativas sao muitas vezes incorretas, por causa
da hemorragia intrauterina oculta, do sangue contido
nas compressas ou pelo sangue retido e oculto no es-
paco retroperitoneal. E a principal causa de admissao




em UCI no peri-parto e a causa principal de morte
materna. Corresponde a cerca de 25% das mortes
maternas (estimadas em 100.000/ano globalmente),
a 13% das mortes maternas nos EUA (1.8/100.000
partos/ano) e parece estar a aumentar provavelmen-
te por alteracoes demograficas e alteracoes na préatica
obstétrica (aumento das taxas de cesarianas).

As comorbilidades associadas incluem exposicao
a derivados sanguineos, anemia, CID, isquémia do
miocéardio, insuficiéncia respiratéria, insuficiéncia
renal, procedimentos cirlrgicos secundarios, infer-
tilidade e atraso na recuperacao funcional pds-parto.

A hemorragia peri-parto pode ser ante-parto ou
pos-parto.

A hemorragia ante-parto corresponde a 5-6% gra-
videzes, na maioria das vezes sem estar associada a
morbilidade materno-fetal e frequentemente é de
causa ndo esclarecida, podendo estar associada a
trabalho de parto e nascimentos prematuros (e con-
sequentes problemas fetais/neonatais) e pode ser
causa de hemorragia pds-parto. Pode ser causada
por descolamento de placenta, placenta prévia, pla-
centa acreta/increta/percreta, rotura uterina, vasa
previa ou embolia de liquido amnidtico.

Por sua vez, a hemorragia pds-parto pode ter como
causa a atonia uterina, retencao da placenta, lacera-
coes vaginais/do canal de parto, inversao uterina ou
alteracoes da coagulacao.

EMBOLIA DE LIQUIDO AMNIOTICO (ELA)

Trata-se da complicacdo da maternidade mais im-
previsivel, ndo prevenivel e mais letal. Apresenta-se
como uma hemorragia que resulta de coagulopatia
rapida e calamitosa.

Sendo rara (1:15.200 nascimentos nos EUA e
1:53.800 na Europa) é, por regra, ominosa. Sera
mesmo uma das principais causas de mortalidade
materna, com uma mortalidade materna e uma per-
da fetal em torno dos 13-30% e 9-44% nos EUA e
Europa,' respetivamente. Numarevisao feita por um
grupo de trabalho na China e publicado em 20152 a
incidéncia, segundo estes autores, pode estar subdi-
mensionada, pois poderdo existir formas moderadas
nao diagnosticadas.

Os fatores derisco associados aaumento dorisco de
ELA identificados incluem idade materna avancada
(mais de 35 anos), feto masculino, anomalias placen-
tarias (nomeadamente a placenta prévia), cesariana
anterior, gravidezes multiplas, pré-eclampsia, polihi-
dramnios, descolamento de placenta, laceracoes do
canal de parto e rotura uterina.

Apesar de ser considerada uma entidade clinica pro-
pria, ndo estd completamente compreendida. Na
realidade, o diagnoéstico baseia-se na apresentacao
clinica, em achados laboratoriais mas, sobretudo,
um diagnostico de exclusdo,®> nomeadamente com
tromboembolismo pulmonar, embolia de ar, reacdo
transfusional, hemorragia pds-parto, anafilaxia, des-
colamento de placenta, rotura uterina, cardiomiopa-
tia, eclampsia, choque séptico, bloqueio sub-aracnoi-
deu alto ou enfarte agudo do miocardio.”

E critério para diagndstico, nas 48 horas apds o par-
to, pelo menos 1 dos seguintes: Paragem cardiaca,
choque, dificuldade respiratoria grave, convulsoes
ou coagulacdo intravascular disseminada (CID).

A clinica apresenta colapso cardiorrespiratério rapi-
damente seguido de PCR, e posteriormente por coa-
gulopatia (que pode ser a 1* manifestacdo). A teoria
atual é de que se trata de uma reacdo anafilactoide.”

Existe uma resposta hemodinamica bifasica com,
inicialmente, hipertensdo pulmonar e faléncia ven-
tricular direita, seguida por faléncia ventricular es-
querda. As principais caracteristicas deste quadro
clinico sdo: Hipotensdo grave, arritmia, paragem
cardiaca, manifestacoes pulmonares e neurolégicas,
hemorragia profusa causada por CID e/ou hiperfi-
brindlise.

Estar alerta a sinais premonitérios de ELA é critico
para conseguir inverter o prognostico. Pode mani-
festar-se inicialmente por queixas de dispneia, dor
toracica, sensacao de frio, agitacao, panico e naduseas
e/ou vomitos.?

Aterapéutica de um episddio suspeito de ELA é pre-
dominantemente de suporte - assegurar via aérea,
oxigenacao, suporte circulatério e manutencao do
débito cardiaco, correcao da coagulopatia.

O aparecimento deste quadro obriga a parto ime-
diato (mesmo que o feto esteja morto) e deve ser

QUANDO OS ESPECIALISTAS SE SUPERAM: EMBOLIA DE LIQUIDO AMNIOTICO E HEMORRAGIA PERI-PARTO
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antecipada a hemorragia pos-parto cataclismica,
assim como atonia uterina. A progressao dos sinto-
mas e da hemorragia pode implicar a realizacao de
histerectomia.

Uma morte ndo-explicada, subita de uma mulher
gravida implica uma autodpsia forense. A demons-
tracdo histoldgica ou imunocitoquimica de compo-
nentes de liquido amnidtico na circulacdo pulmonar
estabelece o diagnostico de ELA.

Apesar de investigacdo continua em novos métodos
de diagnostico, tal como ecocardiografia transesofa-
gica® e fator de crescimento insulina-like ligando da
proteina 1 (IGFBP1), e modalidades de tratamento
que incluem fator Vlla intralipido ou recombinante,’
ou ainda vasodilatadores pulmonares,® a ELA con-
tinua a ser uma das maiores causas de mortalidade
materna.

A abordagem da ELA deve ser pronta e multidisci-
plinar, envolvendo Anestesiologia, Obstetra, Intensi-
vista, Imunohemoterapeuta.

A ELA tem aumentado nos ultimos anos por causas
ainda ndo esclarecidas, mas gracas a evolucédo da
medicina intensiva e da melhoria da comunicacdo e
cooperacao interdisciplinar, a mortalidade tem de-
crescido.”
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B Resumo

Descreve-se a abordagem multidisciplinar do caso de uma mulher de 51 anos em tratamento de neo-
plasia do ovdrio, sem antecedentes de patologia alérgica, que desenvolveu urticaria generalizada a car-
boplatina, documentando-se posteriormente quadro de alergia IgE-mediada. Agendado protocolo de
dessensibilizacdo, com administracdo de pré-medicacado (20 mg dexametasona, 8 mg ondansetron, 2 mg
clemastina e 50 mg ranitidina); cinco minutos apds a Ultima infusdo apresentou eritema generalizado,
angioedema daface e extremidades, aperto laringeo, opressao toracica, vémitos, hipoxemia e hipotensao,
verificando-se reversao completa do quadro clinico com adrenalina intramuscular, metilprednisolona en-
dovenosa, oxigénio suplementar e fluidoterapia. A investigacao alergoldgica revelou alergia IgE-mediada
aranitidina. Excluida a ranitidina da pré-medicacao, o protocolo de dessensibilizacdo a carboplatina pros-
seguiu com sucesso Nos ciclos seguintes, encontrando-se a doente em remissao clinica.

PALAVRAS-CHAVE: Anafilaxia; Dessensibilizacdo Imunoldgica; Carboplatina; Hipersensibilidade a Medi-
camentos; Ranitidina

KEYWORDS: Anaphylaxis; Carboplatin; Desensitization, Immunologic; Drug Hypersensitivity; Ranitidine

4Introducao

A alergia medicamentosa é uma entidade com im-
pacto crescente, contribuindo para aproximada-
mente 15% de todas as reacdes adversas a farma-
cos.! Para além dos grupos farmacolégicos mais
frequentemente associados a fenémenos de hiper-

sensibilidade, como os antibidticos e os anti-inflama-

torios nao esteroides, tém sido reportadas reacoes a
praticamente todos os grupos farmacologicos.

No dmbito daalergia medicamentosa, adessensibiliza-
¢éo a farmacos, nomeadamente a citostaticos, surgiu
como opcao terapéutica nos casos em que os doentes
desenvolvem reacoes alérgicas graves que impossibili-
tariam a continuidade da administracao dos farmacos
recomendados como primeira linha terapéutica.®*
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Este caso constitui um exemplo paradigmatico de
alergia medicamentosa sequencial, num curto in-
tervalo de tempo, sendo a sensibilizacdo a ambos os
farmacos resultado de mecanismo imunolégico me-
diado por IgE, ndo dependente de fendmeno de rea-
tividade cruzada. Trata-se de um episddio inespera-
do de reacao anafilatica grave a um farmaco com o
qual as reacdes de hipersensibilidade s&o raras.>¢ A
abordagem terapéutica no momento da reacao alér-
gica, em termos de terapéutica adjuvante, foi parti-
cularmente delicada atendendo a que os farmacos
potencialmente implicados na reacdo pertencem a
grupos farmacologicos (corticosteroides, anti-hista-
minicos H1 e H2) utilizados para tratar as reacoes
alérgicas.”®

Por outro lado reflete a importancia e necessida-
de crescente de colaboracao interdisciplinar, neste
caso entre a Oncologia e a Imunoalergologia.

4Caso Clinico

Descreve-se o caso de uma mulher de 51 anos de
idade sem antecedentes conhecidos de patolo-
gia alérgica, em tratamento de neoplasia do ovario
(carcinoma papilar de células claras). O diagnoéstico
da doenca foi efetuado 5 anos antes (setembro de
2009), tendo a doente sido submetida a histerecto-
mia, anexectomia bilateral, omentectomia e exérese
de implantes peritoneais e subsequentemente (no-
vembro de 2009) esquema de quimioterapia adju-
vante com carboplatina e paclitaxel (6 ciclos) com
boa tolerancia clinica e remissdo imagioldgica da
doenca (abril de 2010).

Em marco de 2014 verifica-se recidiva da doenca
oncoldgica, com metastases do cdlon e peritoneu,
sendo submetida a colectomia esquerda por lesdo
estenosante. Reinicia esquema de quimioterapia
(agosto de 2014) com recurso aos mesmos citosta-
ticos, considerando a excelente resposta terapéutica
obtida, previamente, com este esquema, bem como
dado que se trata do tratamento de eleicdo para a
neoplasia do ovério.”

Durante o oitavo ciclo (segundo apés recidiva) de
carboplatina (setembro de 2014) desenvolve rea-

cao alérgica, caracterizada por urticaria da regiao
temporal e membros superiores, a qual regrediu
30 minutos apds a administracdo de prednisolona.
Neste contexto é referenciada para a consulta de
Imunoalergologia, tendo a investigacao alergologica
revelado uma alergia medicamentosa IgE-mediada
a carboplatina, com teste cutaneo intradérmico po-
sitivo para carboplatina'® (na diluicdo de 1/10, con-
centracdo de 1 mg/mL) com papulade 13x 11 mme
marcado eritema envolvente.

De acordo com a necessidade de prosseguir o tra-
tamento com o citostéatico implicado foi agendado o
respetivo protocolo de dessensibilizacao a carbopla-
tina. No dia planeado para efetuar o protocolo, pre-
viamente ao seu inicio, foi administrado o esquema
habitual de pré-medicacdo intravenosa, constituido
por 20 mg de dexametasona, 8 mg de ondansetron,
2 mg de clemastina e 50 mg de ranitidina. Cinco
minutos apos a Ultima infusao a doente desenvolve
eritema generalizado, angioedema periorbitario,
auricular e das extremidades, sensacao de aperto
laringeo e de opressao toracica, vomitos, hipoxemia
(SpO, 87%), hipotensao (PA80/50 mmHg) e pré-sin-
cope. Foram imediatamente administradas 0,5 mg
de adrenalina intramuscular e 40 mg de metilpred-
nisolona endovenosa, para além de oxigénio em alto
débito e infusao rapida de fluidos. Verificou-se recu-
peracao progressiva com estabilizacao hemodinami-
ca, persistindo apenas edema peri-orbitario apds 40
minutos. Cerca de 2 horas apos a reacao foi admi-
nistrada cetirizina 10 mg por via oral. Efetuou-se do-
seamento de triptase sérica aos 20 minutos que se
encontrou dentro da normalidade (6,5 ug/L). Man-
teve-se sob vigilancia médica durante 8 horas apos a
reacdo, com resolucao completa dos sintomas.

Posteriormente, identificou-se a ocorréncia de epi-
sodio transitorio de flushing e mal-estar no tratamen-
to anterior (3 semanas antes) apos a administracao
da mesma pré-medicacao, tendo os sintomas regre-
dido espontaneamente. A investigacao alergolégica
revelou tratar-se igualmente de uma alergia medica-
mentosa IgE-mediada, neste caso a ranitidina, com
teste cutaneo intradérmico positivo (na diluicdo de
1/10, concentracédo de 2,5 mg/mL) com papula de
11 x 10 mm e marcado eritema envolvente. Foi ex-




cluida hipersensibilidade IgE-mediada aos restantes
farmacos administrados, nomeadamente a dexame-
tasona e a clemastina.

Foi programado protocolo de dessensibilizacdo a
carboplatina (protocolo em 12 passos sucessivos
do Brigham and Women's Hospital, que utiliza trés
solucdes com concentracdes crescentes até atingir
adose cumulativa pretendida do citostaticoem cada
sessdo).? O protocolo foi efetuado dois dias depois
da reacao anafilatica a ranitidina, a qual foi excluida
da pré-medicacao que decorreu sem reacoes. Veri-
ficou-se reacao de eritema e urticéaria facial, pruri-
do e eritema palmo-plantar durante o passo 12 da
administracdo da carboplatina; estas manifestacdes
foramrevertidas com 2 mg de clemastinae 40 mgde
metilprednisolona, por via endovenosa, completan-
do-se a dose terapéutica prevista de carboplatina.

O esquema de pré-medicacao foi igualmente adap-
tado nas sessoes de administracdo do paclitaxel. A
doente ficou com indicacdo para eviccdo da ranitidi-
na e restantes antagonistas dos recetores H2 (como
cimetidina e famotidina) pela possibilidade de reativi-
dade cruzada. Tolera inibidores da bomba de protoes
e voltou a reintroduzir o ondansetron sem qualquer
reacao adversa. Foi efetuado registo no processo cli-
nico da alergia ativa a ambos os farmacos.

O protocolo de dessensibilizacdo a carboplatina
foi adaptado nas sessoes seguintes, adicionando
montelucaste 10 mg/dia e efetuando um reforco de
pré-medicacao imediatamente antes do passo 12
(40 mg de metilprednisolona e 1 mg de clemastina
endovenosas). O protocolo prosseguiu com sucesso
ao longo dos restantes tratamentos planeados, ndo
se verificando qualquer reacdo na Ultima sessao. De
momento a doente encontra-se em remissao da sua
doenca oncolégica.

Foram colhidas diversas amostras de sangue, no
dia da reacdo anafiltica, 1 e 4 semanas mais tarde,
para determinacao de anticorpos IgE especificos
para a carboplatina®™ e a ranitidina (ImmunoCAP®,
Thermo Fisher Scientific) os quais foram negativos.
Salienta-se que o doseamento destes anticorpos
para estes farmacos é realizado apenas em contexto
de investigacado, ndo se encontrando ainda o méto-

do validado. Os resultados negativos nao excluem a
sensibilizacdo IgE-mediada a carboplatina e a raniti-
dina, documentada neste caso pela positividade dos
testes cutaneos intra-dérmicos, sendo de realcar a
baixa sensibilidade diagnostica dos métodos in vitro
no estudo da alergia medicamentosa.

4Discussao

A anafilaxia consiste numa reacao sistémica cujas
manifestacdes respiratorias e cardiovasculares a
podem tornar potencialmente fatal, apresentando
habitualmente um inicio rapido e de evolucao impre-
visivel apds a exposicdo a um alergénio muitas vezes
desconhecido.” Os episdédios de anafilaxia devem ser
registados no Catélogo Portugués de Alergias e ou-
tras Reacdes Adversas (CPARA), constituindo este
um instrumento fundamental de partilha de infor-
macao clinica dentro do sistema de satide.'"1?

A ranitidina pertence ao grupo farmacolégico dos
antagonistas dos recetores H2. Apresentam uma
atividade inibitéria da secrecdo géstrica por blo-
queio da acdo da histamina nas células parietais do
epitélio gastrico, o que justifica a sua utilizacdo no
tratamento da doenca péptica, doenca de refluxo
gastroesofagico e restantes condicdes associadas.
Para além desta utilizacdo, a ranitidina é também ha-
bitualmente incluida nos esquemas de pré-medica-
cdo utilizados durante a quimioterapia,'® bem como
pode ser indicada como terapéutica adjuvante nos
casos de anafilaxia.®

Os antagonistas dos recetores H2 sao farmacos
habitualmente bem tolerados, sendo as reacdes de
hipersensibilidade grave extremamente raras. De
acordo com o registo fornecido pelo Uppsala Mo-
nitoring Centre de maio de 1999, a anafilaxia re-
presenta apenas 0,2 a 0,7% das reacdes adversas
reportadas para antagonistas dos recetores H2 e
inibidores da bomba de protoes.*

Efetivamente existem poucos casos reportados de
reacoes de hipersensibilidade imediata, encontran-
do-se descritos mecanismos IgE-dependentes, bem
como mecanismos ndo imunoldgicos. Os anticorpos
lgE especificos para a ranitidina nao se encontram
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validados para doseamento na pratica clinica, tendo
sido detetados em apenas trés casos. Por oposicdo
aos testes in vitro, os testes cutaneos (in vivo) sao
consensualmente usados na prética clinica e per-
mitem obter resultados fidveis, sendo positivos na
maioria das reacoes descritas.”

Embora nado seja o mais habitual, considerando a ne-
cessidade de existir uma sensibilizacao prévia, estao
descritos casos de anafilaxia na primeira exposicao
a ranitidina. Encontra-se também descrito um caso
fatal de anafilaxia apds a administracao de ranitidina
usada como medicacao pos-cirdrgica.”

A abordagem clinica deste caso foi particularmente
desafiante considerando que os farmacos usados
nos esquemas de pré-medicacdo tém a particula-
ridade de coincidir com os que sdao normalmente
utilizados para tratar reacoes alérgicas. No momen-
to de decidir a terapéutica adjuvante para tratar a
reacao anafilatica, apds a adrenalina intramuscular,
foi necessario assumir o risco de usar farmacos per-
tencentes aos mesmos grupos farmacolégicos que
tinham sido administrados (corticosteroide e anti-
-histaminico H1), aos quais alegadamente se devia
a reacao alérgica em curso. Acresce ainda o facto
de a reacdo ter ocorrido antes de se ter iniciado o
protocolo de dessensibilizacdo, sendo a carboplati-
na o agente farmacolégico previamente identificado
como fator alergénico.

Este caso ilustra uma situacdo rara de alergia me-
dicamentosa multipla, sequencial, desencadeada
por mecanismo imunoldgico mediado por IgE, que
se traduziu por testes cutédneos intradérmicos po-
sitivos para os farmacos implicados, carboplatina e
ranitidina. Considerando que se trata de grupos far-
macoldgicos distintos, os fendmenos de hipersen-
sibilidade sao independentes. No caso da ranitidina
constitui, adicionalmente, um alerta para a possibi-
lidade de reacoes alérgicas graves, desencadeadas
por farmacos insuspeitos, de uso corrente e utiliza-
dos com o particular intuito de diminuir a reativida-
de a outros farmacos teoricamente mais suscetiveis
de gerar reacoes adversas.

A alergia medicamentosa € indiscutivelmente uma
condicdo emergente, de espectro abrangente tanto

na gravidade como nos grupos farmacoldgicos en-
volvidos,™ para a qual os profissionais de salide tém
de estar particularmente atentos.
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B Resumo

Os tumores das glandulas salivares minor levantam problemas clinicos complexos, dado que na maioria
dos casos sdo malignos e que o sucesso terapéutico se baseia no diagndstico precoce e na resseccao

cirdrgica alargada.

Tradicionalmente os defeitos do palato resultantes da excisdo destes tumores ndo eram encerrados, op-
tando-se pela utilizacdo de proteses obturadoras. Esta opcéo origina contudo uma elevada morbilidade

com marcado compromisso da qualidade de vida destes doentes.

Os autores descrevem os dilemas com que se depararam na abordagem de um caso de carcinoma de
glandula salivar minor do palato duro, referindo a técnica de exérese e de reconstrucao, no mesmo tempo

operatorio, utilizando um retalho mucoperidsteo de palato “em ilha”.

Tecem-se comentérios quanto a abordagem diagnodstica e decisdo terapéutica destas lesdes e das dife-

rentes possibilidades de reconstrucao de defeitos do palato duro.

PALAVRAS-CHAVE: Neoplasias das Glandulas Salivares; Palato Duro/cirurgia; Procedimentos Cirurgicos

Reconstrutivos; Retalhos Cirulrgicos

KEYWORDS: Palate, Hard/surgery; Reconstructive Surgical Procedures; Salivary Gland Neoplasms;

Surgical Flaps
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FIGURA 1. Incisdo da mucosa e peridsteo margem de
0,5 cm secdo do palato dsseo.

FIGURA 2. Defeito cirtirgico (2 cm @), ampla
comunicacdo entre boca, FN e seio maxilar direito.

4Introducao

Os tumores das glandulas salivares minor levantam
problemas clinicos complexos. Por um lado, porque
na maioria dos casos sdo malignos, e por outro, por-
que o sucesso terapéutico depende de um diagndés-
tico precoce e de uma resseccao cirurgica alargada.

Tradicionalmente os defeitos no palato resultantes
daexcisdo destes tumores ndo eram encerrados, ale-
gando-se melhor controlo das recidivas, optando-se
pela utilizacdo de préteses obturadoras. Esta opcdo
leva contudo a alteracoes da mastigacao, degluticdo
e articulacdo da fala com marcado compromisso da
qualidade de vida destes doentes.

Atualmente é possivel uma abordagem diagndstica
e uma decisdo terapéutica relativamente padroniza-
das com diferentes possibilidades de reconstrucdo
de defeitos do palato duro, no mesmo tempo ope-
ratério, conforme demonstrado a propdsito de um
caso clinico.

4Caso Clinico

Doente do sexo masculino, 26 anos de idade, raca
caucasiana, ndo fumador, que referia tumefacao do
palato duro de crescimento insidioso e progressivo,
com seis meses de evolucao.

Sem histoéria de dor, dispneia, alteracoes da mastiga-
cao, degluticdo ou alteracdes vocais.

O doente negava queixas naso-sinusais ou histoéria
de traumatismo bucal prévio. Antecedentes pes-
soais e familiares irrelevantes.

A observacao revelava uma massa semi-esférica, ro-
sa-violaceo, com cerca de um centimetro de diame-
tro, a nivel da metade direita do palato duro, quase
atingindo a transicao para o palato mole (Fig. 1).

Aparentemente de origem submucosa, apresentava
superficie lisa, ndo ulcerada. A lesao era de consis-
téncia elastica dura, ndo dolorosa e nao fridvel. A
restante cavidade bucal, incluindo pecas dentérias,
nao apresentava alteracoes relevantes.

A endoscopia nasal diagnostica nao mostrou altera-
¢oes do pavimento da fossa nasal direita, ou da morfo-
logia da mucosa de revestimento. A palpacéo cervical
nao revelou adenomegdlias. Restante exame otorri-
nolaringoldgico e geral sem alteracoes significativas.

Na tomografia computorizada (TC) identificou-se
uma lesdo, com densidade de tecidos moles, ao nivel
da metade direita do palato duro, condicionando um
adelgacamento da superficie dssea subjacente, sem
se verificar uma imagem de “ratamento” ou infiltra-
cao (Fig. 2).

A auséncia de alteracoes imagioldgicas a nivel das
fossas nasais ou seios peri-nasais confirma a locali-
zacao estritamente oral da lesdo. O estudo ganglio-
nar cervical nao evidenciava a presenca de ganglios
com aspetos radiologicos sugestivos de envolvimen-
to metastatico.




FIGURA 3. Incisdo a 3-5 mmda linha de implantacdo
dentéria; descolamento subperiostal, resseccao de
mucosa a sacrificar entre o defeito e o pé do pediculo.
Rotacdo do retalho.

FIGURA 4. Fixacdo do retalho: Sutura a mucosa
adjacente; Sutura transfixiva ao palato ¢sseo; Cola
bioldgica (Tissucol).

FIGURA 5. Status pos-operatorio (40 dias).

A citologia aspirativa revelou tratar-se de um carci-
noma de glandula salivar minor.

A leséo foi classificada como T1 NO Mx, segundo o
estadiamento TNM.

Realizou-se maxilectomia parcial por via per-oral,
comexérese em bloco dalesdo, comamplas margens
(Fig. 1), incluindo resseccao da porcéo dssea subja-
cente (Fig. 2).

No mesmo tempo cirlirgico, procedeu-se a recons-
trucdo do defeito do palato duro, através de um re-
talho mucoperiésteo de palato. A superficie dadora
foi deixada a granular (Figs. 3 e 4).

No pds-operatério prescreveu-se dieta zero per os
durante 3 dias, lavagens e desinfecoes frequentes
da cavidade bucal, analgesia e antibioterapia profila-
tica (amoxicilina + acido clavulanico).

A cicatrizacdo decorreu sem incidentes com encer-
ramento total da fistula e epitelizacdo da area da-
dora em seis semanas (Fig. 5). Ndo se verificaram
quaisquer alteracées funcionais (mastigacao, deglu-
ticdo ou fonacdo) ou da sensibilidade do palato. O
exame anatomo-patolodgico confirmou o diagndstico
de carcinoma mucoepidermoide de glandula salivar
minor, de grau |, ndo tendo sido realizada qualquer
terapéutica adjuvante.

O doente encontra-se bem ao fim de um ano de
follow-up.

4Discussao

O sistema salivar é composto por trés pares de glan-
dulas salivares major (paroétidas, submaxilares e su-
blinguais) e centenas de glandulas submucosas dis-
persas por toda a via aero-digestiva superior (fossas
nasais, seios peri-nasais, nasofaringe, cavidade oral,
oro e hipofaringe e laringe) - as glandulas salivares
minor.

Diariamente é produzido cercade um litro e meio de
saliva, sendo as glandulas paroétidas e submaxilares
responsaveis por 90% dessa producdo. Os restantes
10% sao produzidos em partes iguais pelas glandu-
las sublinguais e pelas glandulas salivares minor.

RECONSTRUCAO DO PALATO DURO APOS EXCISAO DE CARCINOMA DE GLANDULA SALIVAR MINOR DE CASO CLINICO
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Os tumores das glandulas salivares séo raros e cor-
respondem a 3 a 6% dos tumores da cabeca e pes-
coco. A maioria destes tumores (65%) envolvem a
pardtida; 8% dos casos sao tumores das glandulas
submaxilares, correspondendo os tumores das glan-
dulas salivares minor a cerca de 27%.! E importante
notar que enquanto 75% dos tumores da paroétida
sao benignos, a maioria dos tumores das glandulas
salivares minor (81%) séo malignos.

O diagnostico de tumor das glandulas salivares mi-
nor é feito clinicamente, imagiologicamente e por
citologia aspirativa. As manifestacoes clinicas destes
tumores dependem do local onde se originam, sen-
do a apresentacao descrita neste caso clinico tipica
quando se localizam no palato.

A metastizacdo ganglionar cervical é muito rara.

Imagiologicamente, a TC ou a ressonancia magnéti-
ca(RM) permitem ndo sé definir aextensdo dalesao
em profundidade, como também avaliar a relacdo
com as estruturas vizinhas. Neste caso especifi-
co, por se tratar de uma leséo localizada no palato
duro, optou-se pela realizacao de TC, para melhor
definir arelacdo com a superficie éssea subjacente.
A citologia aspirativa é considerada o exame auxi-
liar de diagndstico mais importante, identificando
a origem nas glandulas salivares de uma lesao das
vias aéreas superiores ou cervical. Se realizada por
um citologista experiente permite um diagnostico
corretoem 90-95% dos casos.*

Qualquer que seja o grau ou tipo histolégico do tu-
mor, a cirurgia com a excisao total da lesdo é a tera-
péutica de eleicdo. Se se tratar de um tumor de alto
grau de malignidade deve fazer-se cirurgia alargada,
sempre seguida de radioterapia (RT) pds-operatoria.
Caso seja um tumor de baixo grau de malignidade, e
a excisao se tenha feito na totalidade, ndo ha neces-
sidade ou beneficio na realizacdo de RT pds-opera-
toria. Segundo a classificacdo TNM, o estadiamento
dos tumores das glandulas salivares minor corres-
ponde ao da &rea onde se localizam, o que neste
caso clinico corresponde a classificacdo dos tumores
da cavidade oral. Assim, sendo o tumor descrito in-
ferior a dois centimetros de diametro, classificou-se

como T1. A moldagem que a lesdo condicionava, ou
mesmo uma eventual erosdo superficial da cortical
&ssea, ndo seria o suficiente para a sua classificacdo
como T4.2

Neste caso clinico, optou-se pela realizacdo de ma-
xilectomia parcial por via per-oral, com exérese da
lesdo em bloco, com amplas margens, incluindo a
resseccao da porcao éssea subjacente. Apds incisao
da mucosa até ao peridsteo, com monopolar de pon-
ta fina, com margem de cercade 0,5 cmem redor da
lesdo; procedeu-se ao descolamento subperidsteo
dos bordos da lesdo, em aproximadamente 3 mm,
para exposicao da superficie 6ssea do palato.

Fez-se a seccdo circular do palato ¢sseo, com micro-
broca e escopro, de raio menor do que a incisao da
mucosa, de modo a construir uma “décalage” entre
0 bordo de seccdo da mucosa e o bordo ésseo. Foi
feita uma remocdo em monobloco (lesdo e superficie
ossea subjacente) tentando preservar a mucosa da
fossa nasal.

O defeito intra-operatorio apresentava um diame-
tro de cerca de 2 cm e criava uma ampla comuni-
cacdo entre a cavidade bucal, a fossa nasal e o seio
maxilar direito (Fig. 2).

Defeitos do palato duro com esta dimensao, en-
globando ndo sé a mucosa como o palato ésseo, e
permitindo a comunicacdo entre a cavidade bucal, a
fossa nasal e o seio maxilar, provocam graves altera-
coes funcionais, com um profundo impacto sobre a
qualidade de vida do doente.

Ficam comprometidas funcoes como a mastigacao;
degluticdo, com criacdo de um falso trajeto alimen-
tar; a fonacao, dando origem a rinolalia aberta; e di-
ficuldades de higiene da cavidade oral e nasal, com
permanente passagem de secrecoes nasais para a
cavidade bucal, e de alimentos e saliva para a fossa
nasal e seio maxilar.

A atitude perante defeitos deste género tem muda-
do muito ao longo do tempo.

A opcao pelo ndo encerramento, alegando vanta-
gens na vigilancia de eventual recidiva, nao é atual-
mente considerada aceitavel.




A utilizacdo de prétese obturadora poderia ser efi-
caz, neste caso especifico de defeito do palato duro,
minimizando as alteracoes funcionais. No entanto,
causariasempre problemas de higiene e por se tratar
de um doente jovem nao foi considerada uma opcao
satisfatoria. O encerramento definitivo utilizando
retalhos parece ser o método de reconstrucao que
oferece melhor qualidade de vida ao doente, apre-
sentando 6bvias vantagens, mas simultaneamente
alguns problemas técnicos na sua execucao.>¢

Oretalhoideal deveraserresistente, maleavel e mui-
to vascularizado, conter epitélio pavimentoso estra-
tificado e glandulas produtoras de muco e permitir
preservar a sensibilidade da cavidade bucal sem
originar morbilidade significativa ou alteracoes fun-
cionais da area dadora. A escolha do tipo de retalho
para encerramento de um defeito da cavidade oral e
palato dependera de varios fatores, nomeadamente:
Tamanho e localizacao do defeito, caracteristicas do
doente, necessidade de terapéutica adjuvante e pre-
feréncia e experiéncia da equipa cirdrgica.

A reconstrucdo da cavidade bucal e orofaringe re-
presenta hoje um dos grandes desafios na reabilita-
cao cirtrgica dos doentes com tumores da cabeca e
pescoco, tendo-se verificado nos Ultimos anos im-
portantes avancos.””?

De entre os retalhos descritos na literatura para
correcao de defeitos da cavidade oral e palato des-
tacam-se:

- Enxerto livre de pele

- Retalho de mucosa jugal

« Retalho musculo-mucoso de bucinador
- Retalho regional de musculo temporal
- Retalhodelingua

« Retalhos livres com anastomose microvascular
(fasciocutaneos)

- Retalho mucoperiosteo de palato (palatal island
flap)

Emrelacdo aos trés primeiros tipos de retalho, qual-
quer um deles é suficiente para o encerramento de
fistula oro-antral com tdo grande defeito dsseo.

O retalho regional de musculo temporal é muito
volumoso, o que o torna ideal ara encerramento de
grandes defeitos, por exemplo na maxilectomia total,
mas inapropriado para este caso.

Alingua é um tecido muito vascularizado, sendo usa-
doemretalhos para reconstrucao de defeitos do pa-
lato, desde 1956.

A sua utilizacdo, neste caso clinico, implicaria uma
grande morbilidade da area dadora com alteracoes
da degluticdo e da articulacao da fala, para além de
exigir uma segunda intervencao cirurgica, para divi-
sao do pediculo.

Os retalhos livres, como por exemplo o retalho ra-
dial (retalho fasciocutaneo), sdo muito usados na
reconstrucdo da cavidade bucal e orofaringe, sendo
atualmente o melhor método de reconstrucao de
grandes defeitos do palato mole e da parede lateral
daorofaringe.

Exigem, contudo, a realizacao de microanastomoses
vasculares originando também alguma morbilidade
da dreadadora.

Por permitir o encerramento do defeito descrito
numa camada e cumprir os objetivos atras descritos
de retalho ideal, optou-se pela realizacao de retalho
mucoperiésteo de palato.

O retalho mucoperiésteo de palato foi descrito pela
primeira vez por Millard em 1962 e popularizou-se
gracas aos trabalhos de Gullane e Arena (1977).

Este retalho baseia-se no pediculo neuro-vascular
composto pela artéria palatina superior, ramo da
artéria palatina descendente, por sua vez ramo da
artéria maxilar interna; e pelo nervo palatino supe-
rior. O pediculo emerge do buraco grande palatino,
ao nivel do segundo molar, e dirige-se para a frente
em direcdo ao buraco incisivo. A viabilidade do reta-
Iho é conseguida pela preservacdo de apenas um dos
pediculos arteriais.

Para realizacdo do retalho em causa fez-se uma in-
cisao, com monopolar de ponta fina,acercade 3a5
mm da linha de implantacdo dentéria (Fig. 3).
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Embora aincisao possa ser prolongada para a frente
consoante as necessidades, nao deve estender-se
posteriormente, para além da transicao palato duro/
palato mole, sob risco de lesdo do pediculo, com
compromisso da viabilidade do retalho. O retalho
poderd incorporar cerca de 90% a totalidade do pa-
lato duro, fornecendo um retalho com cerca de 8 a
10 cm,? mantendo a sua viabilidade a custa apenas
de uma artéria palatina.’®

De seguida, procedeu-se ao deslocamento subpe-
riostal com preservacéo do pediculo neurovascular,
e fez-se a hemdstase de pequenos ramos perfuran-
tes a nivel da superficie do palato duro. Apos a res-
seccao da mucosa a sacrificar de modo a permitir a
rotacao, rodou-se o retalho de forma a cobrir o de-
feito cirdrgico (Fig. 4).

Uma das dificuldades técnicas na elaboracao deste
retalho consiste na sua fixacdo, dado que o retalho
fica suspenso na cavidade oral e o seu peso tende a
afasté-lo da superficie a encerrar. A fixacdo do reta-
Iho foi efetuada de trés formas: Sutura com fio rea-
bsorvivel a mucosa adjacente; sutura a superficie
ossea do palato, para suspensdo do retalho, através
dacriacdo de furos transfixivos; e utilizando cola bio-
|6gica. Embora pudesse ter sido coberta com retalho
livre de pele ou surgicel, optou-se por deixar a super-
ficie dadora a granular.

Foi ainda colocada uma pequena placa de spongostan
pela fossa nasal, para adaptar a mucosa da fossa na-
sal & superficie peridstea do retalho. A cicatrizacdo
da &rea dadora ocorreu em aproximadamente seis
semanas com recuperacao da morfologia e sensibi-
lidade do palato (Fig. 5).

O exame anatomo-patoldgico mostrou tratar-se de
um carcinoma mucoepidermoide de glandula salivar
minor, de grau | ou baixo grau de diferenciacdo. O
grau de diferenciacao, de | a lll, é dado pela propor-
cao relativa dos trés tipos de células existentes no
tecido: Células mucosas, as de maior diferenciacao;
células intermediérias; e células epidermoides, as de
menor diferenciacao.

O carcinoma mucoepidermoide de glandula salivar
minor é o exemplo paradigmatico da situacao em que

arelacao entre o grau de diferenciacao histolégicae
o prognostico é direta. Assim, se se tratar de um car-
cinomade grau I, a excisao total do tumor é conside-
rada curativa, ndo havendo beneficio na realizacdo
de radioterapia pds-operatoria.

A decisdo de realizacdo de terapéutica adjuvante,
nos carcinomas de grau |l, depende da avaliacado de
numerosos fatores individuais, nomeadamente a
idade do doente.

No caso clinico descrito, por se tratar de um carcino-
ma de grau |, ndo foi realizada qualquer terapéutica
adjuvante.

Dado que estes tumores raramente metastizam
para os ganglios cervicais, ndo se preconiza a reali-
zacao de celulectomia profilética.

4Conclusao

Apesar de raros os tumores das glandulas salivares
minor levantam problemas diagnoésticos e terapéuti-
cos complexos.

A citologia aspirativa é essencial no diagnostico pré-
-operatorio e importante na programacao terapéutica.

A cirurgia é a terapéutica de eleicdo. Se se tratar de
um carcinoma de baixo grau a excisao é curativa.

Se for um carcinoma de alto grau a excisdo devera ser
alargada e seguida de radioterapia pds-operatoria.

Hoje é possivel o encerramento cirdrgico dos de-
feitos do palato utilizando vaérios tipos de retalhos,
minimizando as graves alteracoes funcionais de exé-
rese oncoldgica.

O retalho mucoperiésteo de palato é uma 6tima op-
cao revelando ser eficaz, versatil, seguro e de baixa
morbilidade.
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B Resumo

estrutura.

superior do pavilhao auricular direito.

A reconstrucao de defeitos parciais do pavilhdo auricular € um desafio na Otorrinolaringologia e Cirur-
gia Plastica Facial. As varias técnicas descritas comprovam a dificuldade inerente a reconstrucao desta

Jovem de 23 anos, vitima de agressao por mordedura humana, que resultou na avulsao total do terco

Os autores propoem uma nova técnica cirlrgica, realizada num Unico tempo, com reconstrucao da pa-
rede lateral do pavilhao direito a partir de um enxerto composto da concha do ouvido contralateral e da
parede medial através de um retalho de avanco retroauricular.

Atécnicadescrita permitiu, num Unico tempo cirurgico, obter um resultado estético favoravel, com sime-
tria entre os pavilhdes auriculares e satisfacdo do doente.

PALAVRAS-CHAVE: Ouvido Externo; Procedimentos Cirlrgicos Reconstrutivos; Retalhos Cirlirgicos

KEYWORDS: Ear, External; Reconstructive Surgical Procedures; Surgical Flaps

4Introducao

A correcao dos defeitos do pavilhao auricular é sem-
pre um desafio no ramo da Cirurgia Plastica Facial.
A complexa e fragil anatomia desta estrutura, bem
como a desejavel simetria entre os dois pavilhoes
auriculares, obrigam a um cuidado redobrado na pla-
nificacdo e realizacao das técnicas reconstrutivas.

Dependendo do envolvimento da cartilagem, da
presenca de pediculo vascular e da preservacao da
porcao amputada, os defeitos traumaticos do ouvi-
do externo sao classificados, segundo Weerda, em
quatro graus (Tabela 1)." O tipo de lesdo, bem como
asualocalizacao, vao influenciar a selecao datécnica

cirdrgica mais apropriada.
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TABELA 1. Classificacdo de Weerda® para lesoes traumaticas do pavilhao auricular.

1°Grau | Trauma superficial/Abrasdo sem envolvimento significativo da cartilagem

2°Grau | Amputacao de porcao da auricular com preservacao de pediculo de pele vascularizado
3°Grau | Avulsdo parcial ou total com preservacdo da porcao amputada

4° Grau | Avulsao parcial ou total sem preservacao da porcdo amputada

A face, e em especial o pavilhdo auricular, sdo lo-
cais frequentes de lesdo por mordedura humana.!
A avulsao parcial ou total, sem preservacao do seg-
mento amputado, apresenta um especial impacto
psicossocial na qualidade de vida, uma vez que a re-
construcao do pavilhao, pelo elevado risco de infe-
cdo, raramente é realizada no imediato.?

S&o vdérias as técnicas descritas na literatura para
a posterior reconstrucdo destes defeitos. No es-
sencial, sdo semelhantes as técnicas utilizadas para
qualquer defeito do pavilhdo auricular, sendo a
maioria realizada em dois tempos.®

Neste trabalho apresentamos uma técnica de re-
construcao para defeitos periféricos do 1/3 superior
do pavilhdo auricular, realizada num Unico tempo ci-
rdrgico.

4Caso Clinico

Os autores apresentam o caso de um jovem estu-
dante de 23 anos, caucasiano, do sexo masculino,
sem antecedentes médicos de relevo, que foi obser-
vado em consulta de Otorrinolaringologia e Plastica
Facial no CUF Infante Santo Hospital, por avulsao
completa do terco superior do pavilhdo auricular di-
reito, apés mordedura humana. A agressao ocorrera
ha cercade um més, sem preservacao da porcao am-
putada, tendo sido realizado, na altura, encerramen-
to dos retalhos traumaticos.

Na consulta constatou-se uma lesao parcial do pavi-
Ihdo auricular envolvendo o 1/3 superior, com am-
putacdo do hélix e escafa, tendo como limite inferior
o anti-hélix e a crura superior do hélix, que se en-
contravam preservados (Fig. 1). O restante pavilhdo
auricular ndo apresentava distorcoes significativas.

FIGURA 1. Pré-operatério de avulsdo de 4° grau do
pavilhdo auricular direito. Visao (A) anterior, (B)
posterior, (C) pormenor perfil direito, (D) perfil direito.

DIAGNOSTICO: Avulsio de 4° grau do pavilhio auri-
cular direito por mordedura humana.

INTERVENCAO E TERAPEUTICA: Foi proposta a re-
construcdo, num unico tempo, do defeito do pavi-
Ihdo auricular direito com enxerto composto da con-
cha do ouvido contralateral, que o doente aceitou
(Fig. 2).

Acirurgia, sob anestesia geral, foi realizada 3 meses
apos a agressao, sob profilaxia antibiotica.

Para a colheita do enxerto composto do ouvido con-
tralateral iniciou-se o procedimento com o desenho
domolde dodefeito que foi posteriormente utilizado
nadelimitacdo do segmento de cartilagem e pele ne-
cesséario a reconstrucao. Este segmento foi colhido
daface posterior do pavilhdo auricular contralateral,




FIGURA 2. Planeamento cirurgico: A reconstrucdo
da parede lateral do pavilhdo auricular direito foi
realizada utilizando um enxerto composto de pele
e cartilagem da concha do ouvido contralateral.

A parede medial foi reconstruida através de um
retalho retroauricular de avanco ipsilateral.

apos infiltracdo com anestésico local (lidocaina, 2%,
com adrenalina 1:200 000) e disseccdo da pele da
superficie ventral da concha, tendo como limite me-
dial do enxerto o sulco retroauricular. Foirealizado o
encerramento por planos e suturado a face anterior
daconcha, um penso compressivo, embebido em ba-
citracina (Fig. 3).

A abordagem do pavilhao auricular direito iniciou-se
pela incisdao sobre o anti-hélix e crura superior do
hélix (limite inferior do defeito), com descolamento
suprapericondral dos tecidos mediais e remocao do
tecido cicatricial com reavivamento dos bordos.

O retalho de avanco retroauricular, postero-supe-
rior, foi obtido através da continuacdo posterior da
incisdo sobre o anti-hélix, com realizacdo de tridngu-
los de Burow. Apds avanco anterior do retalho, este
foi fixado com agrafos, permitindo diminuir a tensao
nos tecidos e a construcdo do neo-sulco retroauri-
cular (Fig. 4).

A cartilagem do enxerto composto foi, entao, seccio-
nada de forma areconstruir o contorno do hélix. Apds
alinhamento do enxerto com o pavilhdo auricular, de
forma a cartilagem enxertada se adaptar a forma do
hélix refazendo a curvatura da fossa escafoide, foi

FIGURA 3. Colheita de enxerto composto de pele e
cartilagem da concha do ouvido contralateral: (A),

(B) desenho e aplicacdo do molde do defeito, (C)
infiltracao com anestésico local, (D) disseccdo da pele
da superficie anterior da concha, (E) aplicacdo de
pPEenso cCompressivo.

FIGURA 4. Confecdo de retalho retroauricular de
avanco: (A) detalhe pré-operatério, (B) planeamento
e desenho do retalho, (C) confecdo de retalho com a
criacdo de triangulos laterais de descarga (D) sutura
retroauricular do retalho com agrafos e (E) sutura
simples do retalho & parede posterior do pavilhdo
auricular.

realizada sutura topo a topo entre as cartilagens do
hélix restante e do enxerto com posterior sutura da
pele antero-lateral do pavilhdo com a pele do enxerto.
Aface medial do enxerto foi recobertacomorestante
retalho de avanco retroauricular (Fig. 5).

RECONSTRUCAO PARCIAL DO PAVILHAO AURICULAR: NOVA TECNICA NUM UNICO TEMPO
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FIGURA 5. Incorporacao de retalho composto de pele e cartilagem da concha contralateral: (A) detalhe pré-operatorio,
(B) plastia da cartilagem do enxerto composto com formato de hélix, (C) sutura do enxerto composto ao pavilhao
auricular e (D) retalho retroauricular, (E) aplicacdo de penso compressivo, (F) pos-operatorio.

Foram colocadas gazes embebidas em bacitracina a
acolchoar o enxerto e o sulco retroauricular.

O doente teve alta no dia seguinte, sob antibiotera-
pia, e as compressas foram removidas ao 7° dia pos-
-operatorio.

Com dois meses de pds-operatdrio conseguiu-se
um resultado estético favoravel, com satisfacdo do
doente, que jad consegue usar dculos. Apesar de algu-
mas irregularidades do bordo superior do hélix, ndo
se observaram complicacoes de relevo. A simetria




FIGURA 6. Resultados pos-operatorios: (A) anterior, (B) posterior, (C) perfil direito.

entre os dois pavilhdes auriculares é notériae é uma
importante vantagem desta técnicacirtrgica (Fig. 6).

4Discussao

Areconstrucao de um defeito parcial do pavilhdo au-
ricular coloca sempre vérios desafios.”

Se, por um lado, devera ser respeitada a topografia
complexa e a tridimensionalidade do pavilhao auri-
cular com as suas convexidades e concavidades pro-
prias, por outro é fundamental ndo esquecer o pavi-
Ihdo contralateral, ndo afetado, de forma a respeitar
a simetria e harmonia facial.

O objetivo na reconstrucdo é, entdo, obter um pavi-
Ihdo auricular simétrico ao contralateral (orientacéo,
tamanho e forma), respeitando a anatomia propria
desta estrutura.®

S&o vdrias as técnicas descritas para a correcao de
defeitos parciais do pavilhao auricular com perda de
esqueleto cartilagineo. Estas sdo agrupadas em dois
grupos: técnicas com e sem reducao do pavilhdo au-
ricular.®

Dentro das técnicas de reconstrucdo com reducao
do pavilhdo auricular, o retalho condrocutaneo de
avanco, descrito por Antia e Buch, é uma das opcoes
mais conhecidas.?* Nesta técnica, num Unico tem-
po cirurgico é realizada uma incisdo em crescente
(uni ou bilateral) no limite entre a escafa e o hélix,

paralela ao defeito, que englobe a pele e a cartila-
gem, sem comprometer a pele medial que servira
como base do retalho. Apds elevacdo dos retalhos,
as margens do hélix sao aproximadas de forma a
corrigir o defeito. Variacoes a esta técnica foram ja
descritas.° O principal inconveniente desta técnica é
a diminuicdo do tamanho cranio-caudal do pavilhdo
auricular apos encerramento do defeito, com a con-
sequente assimetria entre os pavilhoes.” Em lesdes
com as dimensoes do caso descrito, esta assimetria
seria demasiado notoria.

Sao vérias as técnicas descritas sem reducao do pa-
vilhdo auricular; no entanto, a maioria pressupoe
dois ou trés tempos cirtrgicos. A reconstrucdo dos
defeitos do hélix com retalho interpolado tubular é
uma das opcdes cirtrgicas mais descritas.®® Tanto a
pele da regiao retroauricular como da preauricular
sao locais de exceléncia para a criacdo dos retalhos
tubulares. Num primeiro tempo é criado o retalho
bipediculado, tunelizado sob ele proprio e adjacen-
te ao defeito do hélix. Num segundo tempo é feito
a seccdo de um dos pediculos do tubo preparado
previamente, que se une a uma das extremidades do
defeito do hélix; num terceiro tempo é feita a seccao
do outro pediculo e a sua unido ao defeito remanes-
cente do hélix. Se, por um lado, esta técnica disponi-
biliza uma maior quantidade de tecido para a recons-
trucdo, por outro, torna necessario a realizacdo da
cirurgia em trés tempos. Reconstrucoes com carti-
lagem costal,? utilizacdo de expansores subcutaneos
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para obtencdo de maior quantidade de tecido para
a reconstrucdo,® criacdo de bolsas subcutaneas ou
de retalhos de avanco®’ estdo também descritas na
literatura.®

Além da preservacao da arquitetura cartilaginea do
pavilhdo auricular, a manutencao do sulco retroauri-
cular coloca uma das principais questoes na recons-
trucdo desta estrutura. A necessidade de realizacao
de dois a trés tempos cirlrgicos esta, muitas vezes,
relacionado com esta questao. Uma das vantagens da
técnica descrita neste trabalho é a possibilidade de,
em apenas um tempo cirlrgico, reconstruir o defeito,
mantendo o sulco retroauricular. Ao realizar um reta-
Ihoretroauricular alargado, comtriangulos laterais de
descarga, obtemos um retalho abundante, acessivel e
bem vascularizado, que permite ter tecido suficiente
para a formacao do sulco retroauricular, assim como
revestir e servir de leito vascular ao enxerto compos-
to. Para a preservacédo do sulco foi também funda-
mental a fixacao retroauricular do retalho, através de
agrafos, que permitiu diminuir a tensdo dos tecidos e
manter o retalho na localizacao desejada. Ao realizar
este retalho era de esperar uma diminuicdo da proje-
cdo do pavilhdo auricular ipsilateral.

A utilizacdo de cartilagem da concha para reconstru-
cdo é sobejamente conhecida e utilizada.'**® A car-
tilagem elastica do pavilhao auricular € responsavel
pela manutencao da sua estrutura flexivel, mas re-
siliente; mas, se algumas partes desta estrutura sao
fundamentais para manter o suporte, outras, como
a concha e a fossa triangular, podem ser removidas
sem deformidade significativa.! Ao optar pela co-
Iheita do enxerto composto da concha do pavilhdo
contralateral foi possivel diminuir a projecdo deste
e manter a simetria entre os dois pavilhdes auricu-
lares.

Cada caso de reconstrucdo auricular é Unico. A téc-
nica descrita neste trabalho permite obter um bom
resultado estético, num Unico tempo cirdrgico, man-
tendo a simetria entre os pavilhoes auriculares e a
arquitetura delicada da cartilagem auricular.
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B Resumo

Relatamos um caso duma mulher jovem com carcinoma da mama HER-2 positivo localmente avancado.
As lesdes mamarias nas mulheres jovens sdo geralmente clinicamente evidentes, tratando-se neste caso
duma lesdo que ocupava os quadrantes externos da mama esquerda com adenopatias axilares palpaveis.
Adoente foi tratada com terapéutica sistémica durante seis meses: quimioterapia e trastuzumab. Obteve
excelente resposta clinica e imagioldgica, o que permitiu uma cirurgia conservadora. Subsequentemente
fez radioterapia externa e trastuzumab adjuvante. Este caso ilustra o uso de trastuzumab neo-adjuvante
combinado com quimioterapia e pretende chamar & atencao de que todas as doentes com carcinomas da
mama HER-2 positivos localmente avancados devem ser tratadas desta forma, pois permite excelentes
resultados de sobrevivéncia num subtipo biolégico de carcinoma da mama que ha 10 anos constituia um
desafio terapéutico.

PALAVRAS-CHAVE: Neoplasias da Mama/quimioterapia; Terapéutica Neo-adjuvante; Recetor ErbB-2;
Trastuzumab

KEYWORDS: Breast Neoplasms/drug therapy; Neoadjuvant Therapy; Receptor, ErbB-2; Trastuzumab

4Introducao

O cancro da mama é o tipo de neoplasia maligna
mais frequentemente diagnosticada no género fe-
minino, com uma prevaléncia Europeia estimada de
3763070 casos em 2010,! sendo a principal causa
de morte de mulheres entre 0s 40 e 0s 49 anos.?

De acordo com o estadiamento TNM (tumor, né-
dulos linfaticos, metastases) do cancro da mama, a

taxa de sobrevida a cinco anos para os estadios |,
HA, IIB, A, l1IBe IV, éde 95,85, 70,52, 48 e 18%,
respetivamente.®

A idade inferior a 35 anos, embora represente ape-
nas 5% dos casos de cancro da mama,® € um fator
de mau progndstico.* Ndo obstante este facto, é
importante relevar que tem existido um decréscimo
de taxa de mortalidade, mais acentuado nos grupos
etarios mais baixos.”
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O cancro da mama € uma doenca muito heterogé-
nea, existindo varios subtipos biolégicos, com dife-
rentes comportamentos biologicos. A amplificacdo
do oncogene human epidermal growth factor receptor
2 (HER-2) esté presente em 18 a 20% dos cancros
da mama invasivos, podendo ser alvo de terapéutica
bioldgica dirigida, o que alterou significativamente o
prognostico desta variante da doenca.®

4Caso Clinico

Doente do género feminino, de 34 anos, sem ante-
cedentes pessoais relevantes, além de historia de fi-
broadenomas mamarios, vigiados por ecografias de
rotina. Menarca aos 12 anos de idade, ciclos mens-
truais regulares, com referéncia a dismenorreia e
mastodinia. Indice obstétrico G1P1.

Tem como antecedente familiar relevante uma tia
materna com neoplasia maméria aos 55 anos, opera-
da hd 5 anos, que se encontra livre de doenca.

Na ultima ecografia de vigilancia aos fibroadenomas
mamarios, foi encontrada lesdo suspeita na mama
esquerda, que motivou a investigacdo subsequente.

Mamas grandes, densas e pesadas, de dificil avalia-
cao clinica. Massa maméria mal delimitada na tran-
sicdo dos quadrantes externos da mama esquerda.
Massa axilar esquerda mal delimitada e mais exube-
rante que massa mamaria.

Na sequéncia da identificacdo de lesdo suspeita em
ecografia de rotina, em novembro de 2013, realizou
ressonancia magnética (RM) mamaéria com contras-
te, que revelou a existéncia de uma extensa area de
hipersinal na linha de separacédo dos quadrantes ex-
ternos, que traduzia uma lesao multifocal, com pelo
menos trés focos individualizados (21, 8, 6 mm) e in-
terligados por permeacao ductal, atingindo no senti-
do antero-posterior 75 mm e no sentido transversal
30 mm (Figs. 1 e 2). No quadrante supero-interno da
mama direita visualizava-se uma area segmentar de
hipersinal, que justificava estudo ecografico de se-
gunda intencdo. Sugeria-se melhor caracterizacdo
das formacoes ganglionares dos escavados axilares,
que eram neste exame insuspeitas.

FIGURA 1. Carcinoma invasivo (NST) pouco
diferenciado diagnosticado em biopsia
pré-terapéutica (hematoxilina e eosina x 40).

Realizou bidpsia ecoguiada que confirmou malig-
nidade, em relacdo com carcinoma ductal invasivo,
moderadamente diferenciado (Gll) de acordo com os
critérios de Elston e Ellis,” com éreas de carcinoma
intraductal (alto grau) de padrdo comedocarcinoma.
Imunohistoquimica revelou recetores hormonais ne-
gativos, Her-2 3+ e Ki67 de 30%. No mesmo tempo,
identificaram-se duas formacdes ganglionares com
cortex espessado, cuja bidpsia revelou tratarem-se
de ganglios metastaticos.

Realizou tomografia computorizada (TC) téraco-ab-
dominal de estadiamento, sem evidéncia de doenca
secundaria pulmonar, hepatica ou ganglionar. Para
completar o estadiamento, realizou cintigrafia 6s-
sea, sem suspeita de doenca 6ssea de natureza se-
cundaria. cT3N1MO. Estadio IHA.

Em virtude do estadio, da idade da doente, decidiu-se
em reuniao multidisciplinar de cancro da mama, admi-
nistrar quimioterapia neo-adjuvante, com o seguinte
protocolo: doxorrubicina 60 mg/m? endovenosa (EV)
e ciclofosfamida 600 mg/m? EV, ambos no primeiro
dia de cada ciclo de 21 dias, por 4 ciclos; seguidos
de paclitaxel 80 mg/m? EV semanalmente durante
12 semanas, com trastuzumab 8 mg/kg EV, durante
90 minutos como dose de impregnacao no 1° ciclo e
depois 6 mg/kg EV como dose de manutencao, a cada
21 dias, por 4 ciclos. Terminou a terapéutica sistémica
neo-adjuvante, sem efeitos toxicos relevantes.

Efetuou RM mamaria com contraste, tendo como ob-
jetivo a avaliacdo da resposta a quimioterapia. Este
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FIGURA 2. Indice de proliferacao elevado avaliado
através da marcacao nuclear com o anticorpo Kié
(imunohistoquimica x 40).

FIGURA 3. HER-2 - expressdo membranar intensa
do HER-2 traduzindo amplificacdo do gene
(imunohistoquimica x 40).

exame confirmou uma resposta muito favoravel, em-
bora parcial, existindo nesta altura focos milimétricos
de hipersinal, com intensidade reduzida, medindo no
seu conjunto 33 x 19 mm (Fig. 3). Na axila homolate-
ral identificava-se algum componente ganglionar sem
caracteristicas de sinal suspeitas.

Seguiu-se tumorectomia com esvaziamento ganglio-
nar axilar - mastectomia radical modificada. O exa-
me anatomo-patolégico da peca operatoria relatava
tumor residual de 5 mm, distando mais de 10 mm de
qualguer das margens cirdrgicas, sem invasao mus-
cular, cutanea, vascular ou perineural. Foram isola-
dos 11 génglios sem metastases.

Posteriormente a cirurgia iniciou tratamentos de ra-
dioterapia e retomou terapéutica com trastuzumab
6 mg/kg EV, a cada 3 semanas, durante 40 semanas
até perfazer um ano de terapéutica. Terminou os
tratamentos de radioterapia em setembro 2014,
com doses totais de irradiacao de 50 Gy na parede
toracica, 60 Gy naloca tumoral e 50 Gy nos ganglios
supraclaviculares.

Em virtude da realizacdo de terapéutica com tras-
tuzumab a longo prazo, devido ao risco significativo
de cardiotoxicidade, esta preconizada a monitoriza-
cdo da funcado cardiaca com a realizacdo de ecocar-
diograma com uma periodicidade de 3 meses.® Tem
realizado ecocardiogramas e tem mantido fracdo de
encurtamento de 39%.

Emjunhode 2015 adoente apresenta-se assintoma-
tica e com menstruacoes regulares. Clinicamente,

apresenta apenas discreta induracdo no local da tu-
morectomia e alteracdes de pigmentacéo na regido
da pele irradiada, sem edema do membro superior
ipsilateral.

Doentes que tenham completado o tratamento para
cancro da mama, sem sinal de doenca residual, de-
vem manter acompanhamento regular anual, sendo
que nos primeiros 5 anos de follow-up as doentes sao
seguidas pelo cirurgido e pelo oncologista de forma
alternada.? Na primeira avaliacdo imagiologica (ma-
mografia e ecografia mamaria) efetuada apods con-
clusao da terapéutica, ndo existem imagens sugesti-
vas de doenca neoplésica maligna, sendo classificada
como BI-RADS ACR 2 bilateral.

Esta doente, por ter tido carcinoma da mama antes
dos 35 anos, mesmo com apenas uma familiar que
nao é de primeiro grau com carcinoma da mama, tem
indicacdo pararastreio genético, que esta em curso.

4Discussao

Vérios estudos tém comparado o valor da quimiote-
rapia neo-adjuvante com a quimioterapia adjuvante.
Entre estes, poder-se-4 destacar uma meta-anélise,”
que demonstrou que o impacto na sobrevida é se-
melhante. A grande vantagem da modalidade neo-
-adjuvante no cancro da mama localmente avancado
€ a reducao do volume tumoral, associado a possi-
bilidade de cirurgia conservadora, com aumento na
taxa de tumorectomias.'® Tendo em consideracéo a
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literatura cientifica e os 75 mm de maior diametro
deste tumor, a indicacao para quimioterapia neo-ad-
juvante tornou-se evidente.

Uma meta-andlise liderada pela Food and Drug
Administration (FDA), que incluiu 13.125 doentes,
concluiu que a taxa de resposta patolégica completa
(RPC) apds terapéutica neo-adjuvante para tumores
recetores hormonais negativos e HER-2 positivos é
de 50%,' ndo se tendo verificado nesta doente. No
entanto, tratava-se de uma lesdo de grandes dimen-
soes, tendo sofrido um decréscimo de 95%, o que
permitiu uma cirurgia conservadora com resseccao
RO. A RPC aumenta a sobrevivéncia aos 10 anos
paraodobro.™

O ensaio clinico NOAH (Neoadjuvant and adjuvant
trastuzumab in patients with HER2-positive locally
advanced breast cancer) comparou dois grupos de
mulheres com cancro da mama HER-2 positivo, sen-
do que ambos foram tratados com quimioterapia
neo-adjuvante, mas em que apenas um deles foi tra-
tado com 1 ano de trastuzumab adjuvante em adi-
cao a trastuzumab neo-adjuvante. O grupo tratado
com trastuzumab obteve uma sobrevivéncia livre
de eventos de 71% [95% Cl 61-78: n=36 events] vs
56% [46-65; n=51 events] no grupo sem trastuzu-
mab.'? Estes resultados reforcam a decisao da esco-
lha do tratamento prescrito.

A apresentacdo deste caso pretende ilustrar os ex-
celentes resultados clinicos alcancados com tera-
péutica bioldgica dirigida ao HER-2 em regime neo-
-adjuvante e adjuvante, assim como a melhoria de
progndstico neste subtipo da doenca, anteriormen-
te considerada de pior prognostico.
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B Resumo

Congénitos ou adquiridos, os aneurismas do seio de Valsalva, permanecem assintomaticos em cerca de
25% dos casos. Quando se d4 a suarotura as formas de apresentacdo podem variar, caracterizando - uma
patologia ja de si pouco frequente - como um desafio diagndstico.

Os autores apresentam o caso de uma doente de 48 anos, sem antecedentes pessoais relevantes com
rotura do seio de Valsalva para a auricula direita que, apesar da apresentacao classica, com sintomatolo-
gia de insuficiéncia cardiaca congestiva, foi, desde o inicio, de dificil diagndstico, pois apenas ao terceiro
exame ecocardiografico se conseguiu identificar. Este atraso diagndéstico conduziu a realizacdo de muitos
outros exames para exclusdo/confirmacao dos diversos diagndsticos diferenciais que se foram impondo.

A doente acabou por ser operada apés diagndstico correto com resolucao completa do quadro clinico.
PALAVRAS-CHAVE: Insuficiéncia Cardiaca; Lesoes Cardiacas; Seio Valsalva

KEYWORDS: Heart Injuries; Heart Failure; Sinus of Valsalva

4Introducao 4Caso Clinico

Congénitos ou adquiridos, os aneurismas do seio de Doente de 48 anos, costureira, natural e residente
Valsalva, permanecem assintométicos em cerca de  nas Caldas da Rainha transferida para o nosso Hos-
25% dos casos! Quando se da a sua rotura as formas pital em dezembro de 2012 por quadro de dispneia
de apresentacdo podem variar, caracterizando -uma  com hipoxemia, associada a derrame pleural bilateral
patologia ja de si pouco frequente - comoumdesafio  de etiologia a esclarecer.

diagnostico.
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Dos antecedentes clinicos destacava-se apenas his-
toria de reacdo urticariforme apds exposicdo ao pod
e ao enxofre e cirurgia a varizes dos membros infe-
riores pos-tromboflebite. Negava habitos tabagicos,
etandlicos e medicacédo habitual.

Da histdria atual - vacinada para gripe sazonal cerca
de dois meses antes. Um més depois inicia aparente
sindrome gripal pelo qual foi observada e medicada
pelo médico de familia.

Por agravamento progressivo do quadro com to-
racalgia na base do hemitérax direito, de carac-
teristicas pleuriticas parcialmente aliviada pelos
analgésicos, dispneia de agravamento progressivo,
ortopneia, dor retroesternal tipo aperto, tosse ndo
produtiva, edemas dos membros inferiores e dimi-
nuicao da diurese recorre por duas vezes ao Servico
de Urgénciado Hospital da dreaderesidéncia. Na al-
tura negava lipotimia, febre, diaforese, expetoracao
ou palpitacoes. Terd realizado exames complemen-
tares de diagnostico e tido alta encaminhada nova-
mente para o médico de familia.

Nessa semana volta a ser observada pelo médico
de familia e noutra consulta médica particular. A
pedido deste Ultimo fez avaliacdo laboratorial e eco-
cardiograma que documentou “auricula esquerda
ligeiramente dilatada, pequeno derrame pericardico
posterior e regurgitacdo mitral moderada.” Realiza
ainda tomografia computorizada (TC) de térax, que
revelou derrame pleural bilateral. Foi medicada com
hidrocortisona, gabapentina, paracetamol/tiocolqui-
cosido e acetilsalicilato de lisina.

Por persisténcia do quadro foi encaminhada para
a CUF Torres Vedras Clinica, onde foi admitida em
internamento a 14/12/2012. Na altura apresen-
tava-se dispneica em repouso, aciandtica, tensdo
arterial 130/85 mmHg e pulso 100 ppm. Apirética.
A auscultacdo identificado sopro sistélico I1/VI audi-
vel em todo o precérdio e na auscultacdo pulmonar
apresentava diminuicdo do murmurio vesicular nas
bases com crepitacoes bilaterais. Dos exames rea-
lizados entéo refere-se: laboratorialmente Hb 12,5
g/dL PCR 2,4 mg/dL; AST 84 U/I, ALT 226U/I, GGT
458 U/l e fosfatase alcalina 259 U/Il; gasimetria
com hipoxemia ligeira 76% e imagiologicamente,

FIGURA 1. Radiografia do térax PA.

FIGURA 2. Imagem intra-operatéria do orificio de rotura
do seio de Valsalva.

radiografia de torax sugerindo estase pulmonar e
derrame bilateral (Fig. 1) e em reavaliacdo por TC
- “derrame pleural bilateral, mais expressivo a direi-
ta condicionando atelectasia passiva homolateral,
derrame pericardico e hepatomegalia homogénea”
Realizada toracocentese diagnostica, cuja andlise
bioquimica foi compativel com transudado mas com
isolamento de Escherichia coli multisensivel, tendo
sido instituida terapéutica antibidtica com amoxici-
lina/acido clavulanico.

Dos restantes exames laboratoriais destacava-se
painel de auto-imunidade negativo, serologias para
VIH e hemoculturas negativas. Velocidade de sedi-
mentacao 22 mm/h.




FIGURA 3. Imagem intra-operatdéria do orificio de rotura
do seio de Valsalva.

FIGURA 4. Imagem intra-operatdéria do patch de
encerramento do orificio.

Teve alta melhorada apos sete dias de internamen-
to medicada com amoxicilina/acido clavulanico
875/125 mg 2 x dia; furosemido 40 mg 2 x dia; eso-
meprazol 20 mg 1 x dia; ibuprofeno 400 mg 3 x diae
carbonato de célcio 500 mg 3 x dia.

Cinco dias apos alta por reaparecimento de disp-
neia, desta vez de instalacdo aguda, associada a
dor abdominal nos quadrantes superiores e edema
assimétrico dos membros inferiores - predominio
direito, foi reinternada. Laboratorialmente desta-
cava-se D-dimeros 1200 ng/mlL, marcadores de
necrose miocardica negativos e manutencao de

padrao citocolestatico. Repete TC que documen-

ta “progressado de derrame pleural livre bilateral,
derrame cisural a direita e ligeiro a esquerda. Dimi-
nuicao difusa da transparéncia do parénquima pul-
monar sobretudo lobo superior e lobo médio com
alguns focos algodonosos. Ligeira progressao do
derrame pericardico.

Admitida hipdtese de tromboembolismo pulmonar
foi instituida terapéutica com enoxaparina, altura
em que foi pedida transferéncia para a Unidade de
Cuidados Intensivos (UCIP) do nosso hospital.

Na admissdo a doente apresentava-se eupneica
em repouso, com dispneia para pequenos esforcos.
Hemodinamicamente com perfil tensional normal
mas taquicardiaca 110 bpm ritmico. Dos exames
realizados na UCIP: Ecocardiograma (ECG) - ta-
quicardia sinusal sem alteracdes da repolarizacao;
gasimetria arterial - pH 7,483, pCO, 37,2 mmHg,
pO2 74,6 mmHg, SatO2 95%, |—|CO3 27,1 mmol
(Fi0,-21%), laboratorialmente - Hb 13,2 g/dL, leuc
8.100ul com 66% (Neut), plag 255.000ul, creatini-
na plasmatica 1,17 mg/dL, LDH 232U/I, TGO 30U/I,
TGP 80U/I, GGT 222U/I, FA 206U/1, bil 1,0 mg/dL,
Ca2+ 8,6 mg/dL, pro-BNP 1587 pg/mL.

Realiza entdo segundo ecocardiogramaa 27/12 cujo
relatério descreve:

“Valvula mitral ndo espessada, com normal excursdo
diastolica, sem prolapso, insuficiéncia mitral ligeira;
valvula adrtica tricispide, sem alteracoes; valvulas
trictspide e pulmonar sem alteracdes estruturais,
insuficiéncia trictspide ligeira. HTP ligeira a modera-
da (PSAP= 45 mmHg). Pressao na AD estimada em
5 mmHg e colapso inspiratério da veia cava inferior;
raiz da aorta ndo dilatada; ventriculo esquerdo ndo
dilatado e sem hipertrofia das paredes. Boa funcao
sistélica global e segmentar (fracio ejecao 70%); au-
ricula esquerda e cavidades direitas ndo dilatadas;
derrame pericardico posterior, retroauricular, de pe-
quena/meédia dimensao (max. 11 mm), sem qualquer
repercussao hemodinamica.

Para exclusdo da hipdtese diagndstica de tromboem-
bolismo pulmonar e melhor esclarecimento do qua-
drorealizaainda angio-TC toraco-abdémino-pélvica:
“Derrame pleural bilateral, de moderado volume,

ROTURA DO SEIO DE VALSALVA: O BURACO ESCONDIDO
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condicionando colapso pulmonar passivo adjacente,
sobretudo dos lobos inferiores. As artérias pulmo-
nares encontram-se permeéveis e de calibre man-
tido, ndao se documentando sinais categoricos de
tromboebolismo pulmonar, desde o tronco comum
até aos ramos segmentares dos vérios lobos.

Na avaliacao do parénquima pulmonar ndo docu-
mentamos condensacdes alveolares, opacidades
nodulares ou lesdes cavitadas, contudo registamos
opacidades em vidro despolido dispersas, de carac-
teristicas inespecificas, bem com discreto espes-
samento intersticial de caracter reticular nos apéx
pulmonares. Avaliacdo abdominal e pélvica sem alte-
racoes relevantes”

Realizado ajuste da terapéutica cardioldgica com
carvedilol, furosemida e espironalactona. Por esta-
bilidade clinica e melhoria sintomatica a doente é
transferida para o internamento geral.

Nessa altura é auscultado sopro cardiaco holossis-
tolico IV/VI pelo que foi solicitado novo ecocardio-
grama (terceiro) que entdo documentou: “imagens
sugestivas de rotura do seio de Valsalva com shunt
esquerdo-direito direcionado para auricula direita.
Nao se confirmaram os diagnoésticos anteriores de
insuficiéncia valvular ou hipertensdo pulmonar. Nao
se registou derrame pericardico. Sem regurgitacao
adrtica. Funcao sistélica conservada’”

Realizou posteriormente ressondncia magnética car-
diaca que confirmou o diagndéstico ecocardiografico.

Mantendo-se adoente sintomética (classe [ NYHA)
e refratéria a terapéutica instituida foi contactada a
Cirurgia Cardiaca, que apds avaliacdo da doente co-
locou aindicacao cirurgica.

Neste contexto a doente foi transferida para o CUF
Infante Santo Hospital. Operada a 07/01/2013, um
més e meio apds o inicio dos sintomas e 4 dias apds o
diagndstico correto. Submetida a correcéo cirdirgica
da fistula do seio de Valsalva para a auricula direita
sem complicacoes (Figs. 2, 3 e 4), efetuando-se o en-
cerramento com patch de pericardio autélogo.

Um ano e meio depois a doente encontra-se assinto-
matica e sem necessidade de terapéutica para insu-
ficiéncia cardfaca.

4Discussao

Descrito pela primeira vez em 1840 por Thurnam e
mais tarde, em 1939, por Hope, 0 aneurisma do seio
de Valsava mantém-se na literatura como patologia
rara.*? De etiologia congénita ou adquirida, 25% dos
casos permanecerao assintomaticos durante a vida
dos doentes, achados apenas em exames de rotina.®

Quando sintoméaticos as formas de apresentacdo
podem ser por sinais compressivos das estruturas
adjacentes ou por rotura para o coracdo direito.
Qutras formas de apresentacdo podem incluir o
enfarte agudo do miocéardio (por compressio de
artéria coronéria), a morte subita, bloqueio auricu-
lo-ventricular completo (por compressdo de tecido
de conducéo), tamponamento cardiaco (rotura para
o pericardio), endocardite e raramente por doenca
tromboembdlica cerebro-vascular.®#

Esta patologia constitui cerca de 1% das cardiopa-
tias congénitas e pode estar associada a outras mal-
formacoes. Quando secundario pode surgir como
complicacao de sifilis, na sindrome de Marfan, doen-
cade Behcet ou como complicacdo de endocardite.?

O diagnostico raramente é feito antes da segunda/
terceira décadas de vida e geralmente surge por
sintomatologia de insuficiéncia cardiaca associada a
rotura, mais frequentemente para a auricula direita.
Arotura pode ser espontanea ou associada a trauma
ou esforco fisico.®

A clinica é varidvel dependendo de multiplos fatores
mas principalmente do tempo de instalacao, da cavi-
dade comunicante e do volume de fluxo sanguineo,
podendo ter apresentacdo subita ou insidiosa.’

A mortalidade aos dois meses é extremamente ele-
vada, se ndo tratado.

Blackshear documentou 3 estadios de progressao
aquando da rotura: 1) Precordialgia ou dor abdomi-
nal no quadrante superior direito; 2) Dispneia em
esforco ou em repouso, aguda ou progressiva; 3)
Tosse; dispneia; edema e oliguria.”

Para além destes sintomas/sinais, o0 achado mais fre-
quente é a auscultacdo de um sopro sisto-diastélico
ou continuo no bordo esquerdo do esterno.™




Atécnica gold-standard para diagnéstico é atualmen-
te aressonancia magnética cardiaca, contudo o eco-
cardiograma transesofagico ou transtoracico podem
detetar até mais de 75% dos aneurismas.>¢

Eletrocardiograficamente a alteracao mais frequen-
te é ataquicardia sinusal.

O tratamento consiste em terapéutica otimizada para
ainsuficiéncia cardiaca e posteriormente na correcao
da fistula, geralmente com muito bom progndstico e
baixa mortalidade <2%. A abordagem classica é por
cirurgia cardiaca mas para doentes mais instaveis em
que o bypass cardiopulmonar possa estar contra-indi-
cado, e em casos selecionados, é possivel o encerra-
mento do seio por via percutanea.”

O caso apresentado reflete a apresentacdo clinica
classica de uma rotura do seio de Valsava mas nao
corretamente identificado a partida nos dois primei-
ros ecocardiogramas realizados o que condicionou a
marcha de diagnoéstico que foi realizada. Os autores
pretendem com este caso alertar parauma patologia
que pode passar despercebida pela raridade e pela
dificuldade diagndstica principalmente quando a
instalacdo € mais insidiosa.
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B Resumo

Sem outra sintomatologia de érgédo e/ou sistema.

KEYWORDS: Child; Sarcoidosis; Skin Diseases

Os autores descrevem caso clinico de uma crianca do sexo feminino de trés anos de idade com dermatose
localizada na hemiface esquerda com poucos dias de evolucdo constituida por papulas, pustulas e peque-
nas ulceracdes exsudativas, indolores que os pais associavam a picada de inseto.

Analiticamente salientava-se apenas elevacdo da enzima de conversao da angiotensina.

Por ndo resposta a sucessivas terapéuticas médicas conservadoras instituidas foram efetuadas biopsias
cutaneas que corroboraram hipétese diagndéstica de sarcoidose cutanea, pelo que foi instituido trata-
mento com corticoterapia sistémica, com rapida resolucdo clinica.

PALAVRAS-CHAVE: Crianca; Doencas da Pele; Sarcoidose

4Introducao

A sarcoidose é uma doenca granulomatosa multis-
sistémica de causa desconhecida.’?

A maioria dos poucos casos clinicos pediatricos des-
critos na literatura ocorreu nafaixa etariados 13-15
anos. As alteracoes imunoldgicas classicamente as-
sociadas a esta patologia sdo a diminuicdo da hiper-
sensibilidade retardada e um aumento da resposta
TH1 nos locais afetados pela doenca.*?

A apresentacao clinica varia de acordo com ofs) or-

gaos envolvidos.

Estdo descritas duas apresentacoes distintas em
idade pediatrica: Criancas mais velhas com doenca
multissistémica semelhante a forma adulta com in-
filtrados pulmonares e linfadenopatias hilares. Em
criancas com menos de 4 anos é extremamente rara
e surge a triade constituida por erupcao cutanea,

uveite e artrite. O diagndstico é confirmado por
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FIGURA 1. Papulas eritemato-violaceas induradas,
nodulos e pequenas erosoes, com tratos fistulosos
subcutaneos.

FIGURA 2. (H&EX40) Infiltrado linfoplasmocitario com
orla de linfocitos periférica esbocando granuloma, sem
necrose.

histopatologia de biopsia das lesées evidenciando
granulomas ndo case0s0s.®®

Deve ser feita exclusdo de outras doencas granulo-
matosas.'®

O progndstico é indefinido dado a raridade da doen-
ca na populacao pediatrica, mas parece ser mais
reservado quanto mais precoce for a apresentacao
clinica.*?7

4Caso Clinico

Os autores descrevem o caso clinico de uma menina
caucasiana de trés anos, referenciada a consulta de
dermatologia pediatrica por dermatose de apare-
cimento recente na hemiface esquerda constituida
por papulas eritemato-violaceas, induradas, pustu-
las e pequenas ulceracoes com exsudado sero-puru-
lento, indolores que surgiram apdés picada de artroé-
pode, segundo os pais da crianca (Fig. 1).

A crianca contactava diariamente com uma diversi-
dade de animais domésticos em casa da avo: caes,
gatos, coelhos, galinhas e peixes.

Jatinhasidoinstituida terapéutica médica conserva-
dora com sucessivos antifungicos, antibiéticos e cor-
ticosteroides topicos associados a anti-histaminicos
orais, sem melhoria clinica.

Analiticamente salientava-se apenas discreta elevacao
daenzima de conversdo da angiotensina de 88 U/L.

Apds interrupcdo de todas as terapéuticas prescri-
tas, foi feita colheita do exsudado para exame micro-
biologico (bacteriologico, incluindo micobactérias,
parasitologico e micologico) e realizadas duas biop-
sias cutaneas para histologia e exame microbioldgico
(a semelhanca do exsudado).

O exame microbiolégico do exsudado bacteriologi-
co quer do exsudado quer da biopsia cutanea foram
negativos.

A histologia evidenciou infiltrado linfoplasmocitario
esbocando granuloma sem necrose (Figs. 2 e 3).

Foi instituida corticoterapia oral (1 mg/kg/dia) com
répida melhoria clinica apds poucas semanas de tra-
tamento, pelo que se iniciou desmame da terapéuti-
ca apos 8 semanas de tratamento, com manutencao
da resolucdo do quadro clinico e sem aparecimento
de outra sintomatologia de 6rgao e/ou sistema, apos
um periodo de follow-up de 3 anos (Fig. 4).

4Conclusao

Este relato é interessante dada a raridade de inci-
déncia desta doenca, sobretudo abaixo dos 4 anos
de idade, o seu mimetismo clinico com uma infecao
de tecidos moles, o facto de ter apenas manifestacao
cutdnea Unica sem associacdo a outra sintomatolo-
gia de orgao ou sistema até a data e salienta a im-
portancia de se equacionar esta patologia mediante




FIGURA 3. (H&EXx100) Infiltrado linfoplasmocitario com
orlade linfécitos periférica esbocando granuloma, sem
necrose.

FIGURA 4. Apresentacao clinica apds corticoterapia oral.

dermatose de apresentacao mais atipica, ainda que
em populacao pediatrica.
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B Resumo

A ecoendoscopia bréonquica possui uma elevada rentabilidade no diagnostico e estadiamento ganglionar
mediastinico de neoplasias com envolvimento torécico. Os autores apresentam um caso de sarcoma da
artéria pulmonar cuja abordagem multidisciplinar e restadiamento minimamente invasivo por ecoendos-
copia brénquica se revelaram cruciais na instituicdo de uma terapéutica correta, com impacto na sobre-
vivéncia.

PALAVRAS-CHAVE: Aspiracao por Agulha Fina Guiada por Ultrassom Endoscépico; Artéria Pulmonar;
Broncoscopia; Estadiamento de Neoplasias; Sarcoma/ultrassonografia
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todos os ganglios linfaticos podem ser abordados e

4Introducao

A ecoendoscopia brénquica linear emergiu no sécu-

puncionados com uma sensibilidade de cerca de 90%

na literatura nacional e internacional.?

lo XXI como um exame minimamente invasivo que

L . . . De igual forma, a ecoendoscopia linear tem, gradual-
faculta a aquisicdo de material em lesdes extralumi-

. . . mente, substituido outras modalidades diagndsticas
nais, aumentando a rentabilidade e seguranca técni-

. em situacoes especificas.® Existe uma tendéncia para
ca (Fig. 1).1

adiminuicdo daexecucao de broncoscopia convencio-

Foi desenvolvida a pensar especificamente no estadia-
mento ganglionar mediastinico do carcinoma de nao
pequenas células, nomeadamente antes da resseccao
cirdrgica ou de tratamentos combinados. A excecdo

das estacoes ganglionares da regiao aorta-pulmonar

nal quando alesdo é extraluminal, reducao do nimero
de PATT quando a lesdo principal cursa com adeno-
patias mediastinicas e um decréscimo na realizacdo
de mediastinoscopia, toracoscopia ou toracotomia
exploradora na caracterizacao de lesdes suspeitas.
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FIGURA 1. Extremidade distal do ecoendoscopio bronquico com transdutor ultrassénico e agulha dedicada de 22G.

FIGURA 2. Sarcoma epitelioide com origem na parede da artéria pulmonar e oclusao do limen vascular.
Coloracao de hematoxilina e eosina (A) e imunomarcacao para actina do musculo liso (B), positiva na parede arterial
e em células neoplasicas.

Relata-se um caso em que esta técnica foi crucial no
correto restadiamento, prognostico e abordagem

terapéutica.

4Caso Clinico

Doente de 42 anos, sexo masculino, raca caucasia-
na, ex-fumador de 20 unidades maco ano, recorre
a Consulta de Pneumologia para reavaliacao clinica
em 2008 apds segundo episddio de pneumonia ad-
quirida na comunidade localizada no terco inferior
do campo pulmonar esquerdo em radiografia de to-

rax. Foi solicitada tomografia computorizada (TC) do

torax que revelou auséncia de lesdes no parénquima
pulmonar mas imagem intraluminal no ramo esquer-
do da artéria pulmonar colocando-se os diagnosti-
cos diferenciais de tromboembolismo pulmonar ou
tumor intra-arterial. A ressonancia magnética tora-
cica foi sugestiva de neoplasia. Submetido a pneu-
mectomia esquerda, com esvaziamento ganglionar
e resseccao vascular sendo o exame anatomo-pa-
toldgico compativel com sarcoma pleomodrfico da
artéria pulmonar (Fig. 2). Realizada quimioterapia
(ifosfamida, epirrubicina) e radioterapia adjuvante
com boa tolerancia. Verificada estabilidade clinica
e imagioldgica, sem evidéncia de recidiva, nos cinco
anos subsequentes.




FIGURA 3. TC de térax evidenciando imagem de
densidade tecidular no contorno da artéria pulmonar
direita, com maior eixo transverso com 15 mme
anteroposterior com 8 mm (seta).

FIGURA 4. Imagem ecoendoscépica evidenciando a
estrutura vascular por Doppler (azul e vermelho) e
lesdo hipoecogénica heterogénea adjacente (setas),
correspondente a recidiva do sarcoma da artéria

pulmonar.

FIGURA 5. Citologia aspirativa demonstrando esfregacos com elevada celularidade, constituidos por células
epitelioides, com anisocariose e hipercromasia nuclear (May-Grunwald-Giemsa x 40) (A) e cell-block com marcacdo
imunohistoquimica positiva para CD31 em células neoplasicas (B).

Em angio-TC de controlo em 2013 foi detetada pe-
quena imagem de replecdo de contraste e minimo
espessamento na bainha do tronco comum da arté-
ria pulmonar, colocando-se a hipétese de alteracao
cicatricial motivada pela manipulacdo cirtirgica pré-
via versus recidiva tumoral (Fig. 3). A localizacdo da
lesdo e antecedentes do doente implicavam um ris-
co acrescido e uma baixa rentabilidade para outros
procedimentos diagndsticos pelo que foi submetido

a ecoendoscopia brénquica. Foi confirmada a exis-
téncia de formacao hipoecogénica heterogénea com
cercade 12 mm de maior espessura, em intimo con-
tacto comaartériapulmonar (Fig. 4). Realizadas pun-
cdes aspirativas transbréonquicas ecoguiadas cujo
exame em citobloco permitiu efetuar o diagndstico
de recidiva tumoral (abundante celularidade com
agrupamentos de células predominantemente epi-
telioides com pleomorfismo marcado, anisocariose e

NDOSCOPIA BRONQUICA

SARCOMA DA ARTERIA PULMONAR: RESTADIAMENTO POR ECO
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hipercromasia nuclear que marcaram para CK AE1/
AE3,CD31 efocal paraCD32 (Fig. 5). Reiniciada qui-
mioterapia com taxano e gencitabina. A TC de con-
trolo aos 6 meses demonstrou existéncia de doenca
estavel com diminuicdo das dimensoes do espessa-
mento anteriormente referido na parede da artéria
pulmonar. A tomografia de emisséo de positroes ndo
revelou fixacdo anémala do radiofarmaco neste local.
Solicitada a repeticdo da ecoendoscopia bréonquica
parareavaliacao ao 10° més cujas puncoes foram ne-
gativas para células malignas. Sete anos apds o diag-
nostico inicial encontra-se com doenca estavel, sob
vigilancia clinica e imagiologica.

4Discussao

O sarcoma da artéria pulmonar é uma neoplasia ex-
tremamente rara. Foi descrito por Mandelstammem
1923 existindo cerca de 220 casos publicados na li-
teratura internacional.* E um tumor mesenquimato-
so maligno com elevada mortalidade que ocorre ha-
bitualmente nos grandes vasos, nomeadamente na
artéria pulmonar e menos frequentemente na aorta
e veia cava inferior. Apresenta crescimento endolu-
minal com obstrucéo vascular, podendo por vezes
ser interpretado como tromboembolismo crénico
devido a evolucao clinica semelhante, com hiperten-
sdo pulmonar e cor pulmonale.

O diagndstico é frequentemente realizado em peca
ciruirgica sendo dificil em amostras mais pequenas.
Na literatura, o diagndstico ou estadiamento destas
lesdes por puncdo aspirativa ocorre apenas em es-
cassos relatorios.* A esperanca de vida média ronda
0s 12-18 meses apds o inicio dos sintomas, com uma
sobrevivéncia média estimada de 22% apos 1 ano,
podendo metastizar para o sistema nervoso central,
pancreas, suprarrenais e pulmao.> As opcoes tera-
péuticas englobam habitualmente a cirurgia com
quimioradioterapia adjuvantes. O presente caso di-
ferencia-se pela boa resposta ao tratamento e longa
sobrevivéncia.

Do ponto de vista anatomopatolégico os sarcomas
da artéria pulmonar revelam-se a nivel da intima ar-
terial sendo indiferenciados, com células fusiformes

ou epitelioides e atipia nuclear marcada. Por imu-
nohistoquimica a maioria dos casos descritos cora
focalmente paraCD34 e CD31.

Na abordagem deste doente, o trabalho multidisci-
plinar foi fundamental no que concerne ao diagnds-
tico e estadiamento, proporcionando uma terapéu-
tica adequada. O correto restadiamento foi possivel
com base na ecoendoscopia brénquica, que face aos
antecedentes e localizacdo da lesdo demonstrou
ser o exame com melhor relacdo risco-beneficio. A
identificacdo ecoendoscopica do tumor, a distincdo
das estruturas vasculares adjacentes por Doppler e
a puncao controlada em tempo real traduzem as po-
tencialidades deste equipamento, que revolucionou
a abordagem das estruturas adjacentes a via aérea.
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B Resumo

Os schwanomas gastrointestinais sdo tumores muito pouco frequentes, sendo o estdmago a sua prin-
cipal localizacdo no tubo digestivo. O diagnostico pré-cirtirgico é dificil, sendo obrigatorio a resseccéo
completa com margens livres, pois o diagndéstico diferencial com neoplasias malignas ou potencialmente
agressivas so é possivel na peca operatoria. Apresentamos um caso clinico tipico de schwanoma géstrico
cujo tratamento cirlrgico apropriado e diagnostico definitivo acertado tem implicacoes progndsticas.

PALAVRAS-CHAVE: Neurilemoma/cirurgia; Neoplasias do Estdmago; Proteina S-100
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4Introducao

Os schwanomas do estémago sdo neoplasias raras,
cerca de 0,2% dos tumores géastricos,' sdo essen-
cialmente benignas, com caracteristicas clinicas,
endoscopicas e imagioldgicas pouco especificas.
O diagnostico esta dependente de caracteristicas
de imunohistoquimica de proteina S-100 positiva.
Como o diagnostico histopatoldgico pré-operato-
rio é dificil, a intervencao cirdirgica minimamente
invasiva é adequada se todo o tumor for removido
com margens negativas. Sendo uma situacao clinica
rara é importante o tratamento adequado e o diag-
nostico definitivo correto, pois terd implicacoes de
prognostico.

4Caso Clinico

Mulher de 64 anos, eurocaucasiana, com antece-
dentes atopicos da pele e duas cesarianas, apre-
sentava queixas de epigastralgias recorrentes. Em
janeiro de 2015 fez tomografia computorizada (TC)
espiral com contraste oral que mostrou na face pos-
terior do estdbmago uma formacao nodular sélida
com 4,5 cm (Fig. 1). A endoscopia digestiva alta (Fig.
2) e a ultrassonografia endoscopica (Fig. 3) mostram
na face posterior do corpo distal do estdmago um tu-
mor subepitelial hipoecoide heterogéneo de 52 mm.
A avaliacao por patologia clinica estava dentro da
normalidade. Foi proposto tratamento cirlrgico de
resseccao gastrica.
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FIGURA 1. Imagens de TC com contraste oral - tumor da parede posterior do estémago.

FIGURA 2. (A) Endoscopia digestiva alta - tumor da parede gastrica; (B) Ultrassonografia endoscopica - lesio subepitelial
- didmetro méximo de 52,8 mm.

Efetuada abordagem cirlrgica laparoscépica hi-
brida por 4 incisdes, com 2 trocares de 12 mme 2
trocares de 5 mm. Foi usada otica de 10 mm e 30°
e disseccdo e corte com dissector ultrassénico. No
intra-operatorio, apds abertura do ligamento gas-
trocodlico, confirma-se o tumor exofitico da parede
posterior do corpo distal/antro gastrico (Fig. 4).
Decidiu-se realizar uma gastrectomia parcial distal,
com transsecao duodenal e do corpo géastrico com
sutura mecanica. Foi feita mini-laparotomia para
remocao da peca operatoria e execucao extracor-
poérea da continuidade intestinal com gastrojeju-
nostomia tipo Billroth 1.

O pos-operatdrio decorreu sem intercorréncias, ini-
ciou dieta oral no 1° dia e teve alta clinica hospitalar

no 3° dia. Catamenese dentro da normalidade e boa
adaptacdo ao regime alimentar adequado.

No estudo anatomo-patolodgico a descricdo macros-
copica mostra subjacente a mucosa, na espessura da
parede, um tumor com 50 x 43 x 40 mm de aspeto
nodular, firme, branco amarelado. A avaliacdo mi-
croscopica com hematoxilina e eosina (H&E) mostra
na parede gastrica neoplasia mesenquimatosa de
padréo fasciculado, constituida por células fusifor-
mes com nucleos vesiculosos, monomorficos e cito-
plasmas de limites mal definidos. Nao se observam
dreas de necrose nem figuras de mitose (O x 50 HPF)
(Fig. 5), mas foi baseado na observacéo do estudo de
imunohistoquimica negativo para CD117 e actina, e
positivo para S-100 (Fig. 6), que se fez o diagnostico
definitivo de schwanoma gastrico.




FIGURA 3. Cirurgia (A) Apds abertura do ligamento
gastrocélico - tumor da parede géstrica posterior
distal; (B) Minilaparotomia para remocdo da peca;
(C) Peca operatéria de gastrectomia parcial distal -
vista da parede posterior.

4Discussao

Os schwanomas sao tumores pouco frequentes que
surgem das células de Schwann nas bainhas neurais.
Raramente surgem no tubo digestivo, sendo respon-
saveis por 0,4 a 1% dos tumores submucosos.? Os
schwanomas gastricos sdo tumores benignos raros. O
estémago € a localizacdo mais frequente dos schwa-
nomas do tubo digestivo. Estes tumores surgem
predominantemente nos adultos idosos e do sexo

FIGURA 4. H&E (A) x 4 (B) x 40.

feminino.® Sdo tumores pouco sintomaticos e/ou com
sindromes clinicas inespecificas. As caracteristicas
endoscoépicas, por ultrassonografia endoscépica e to-
mograficas sdo também inespecificas e semelhantes
aos GIST (do inglés gastrointestinal stromal tumors) e
outros tumores da parede intestinal extra mucosos.
O diagndstico definitivo sé é possivel com estudo his-
topatoldgico das pecas operatdrias. As caracteristicas
histopatoldgicas dos schwanomas do tubo digestivo
sao diferentes dos schwanomas dos tecidos moles.
Os achados histopatolégicos com H&E sdo sobre-
poniveis aos GIST. O estudo de imunohistoquimica
é determinante para o diagnoéstico definitivo. Positi-
vidades para CD34 e CD117 apontam para tumores
GIST, e a positividade para proteina S-100 é diagndés-
tica de schwanomas. O schwanoma géastrico deve ser
distinguido do GIST, mas também dos tumores com
proteina S-100 + malignos, nomeadamente sarcoma
e melanoma metastatico. Apesar de estes tumores
terem comportamento benigno, perante a incapaci-
dade pré-operatdria de diagndstico diferencial com

SCHWANOMA GASTRICO: TUMOR RARO
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FIGURA 5. (A) CD 117 negativa; (B) Proteina S-100 positiva.

tumores submucosos potencialmente malignos ou
malignos, é obrigatorio que o tratamento adequado
implique a excisdo completa com margens negativas.
Atualmente as técnicas minimamente invasivas - lapa-
roscopicas - sdo ideais para o tratamento cirurgico.
Baseado nos casos e séries publicadas o progndstico
é bom.
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B Resumo

lobectomia inferior esquerda.

Doente de sexo masculino, 22 anos, com antecedentes de infecoes respiratorias de repeticao. Recorreu
ao Servico de Urgéncia por quadro de toracalgia esquerda de caracteristicas pleuriticas, tosse pouco pro-
dutiva de expectoracdo mucopurulenta e temperaturas subfebris (37,7°C). Analiticamente, parametros
inflamatorios elevados e radiografia de torax com infiltrado heterogéneo na base esquerda e apagamento
do dngulo costofrénico esquerdo. Realizou angiografia por tomografia computorizada que revelou areas
de consolidacdo bilaterais, com existéncia de ramo arterial com origem na aorta a dirigir-se para a area
coletada do lobo inferior esquerdo, identificando-se infecao respiratéria enxertada num sequestro pul-
monar intralobar da base pulmonar esquerda. O processo infecioso foi tratado e o doente orientado para

PALAVRAS-CHAVE: Sequestro Broncopulmonar/diagndéstico

KEYWORDS: Bronchopulmonary Sequestration/diagnosis

4Introducao

Em 1777, Hubber descreveuuma artériaandmala que
safadaaorta para suprir um lobo pulmonar inferior di-
reito normal.! No ano de 1861, Rokitansky e Rektor-
zik descreveram casos que em tudo se assemelham ao
que atualmente se designa de sequestro pulmonar ex-
tralobar.* Pryce, em 1946, introduziu o termo seques-

tro pulmonar e definiu toda a sua anatomia.*?

O sequestro pulmonar (SP) é uma malformacéao
congénita rara do trato respiratério inferior, esti-
mando-se que corresponda a 0,15-6,4% de todas as
malformacdes congénitas pulmonares. Consiste na
existéncia de uma area de tecido pulmonar que ndo
comunica normalmente com a arvore traqueobron-
quica e que recebe o seu suprimento arterial através
da circulacdo sistémica, tipicamente, por um vaso

acessorio da artéria aorta toracica ou abdominal.
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Sob o ponto de vista anatémico o SP classifica-se
em dois tipos: Sequestro pulmonar intralobar (SPI),
a massa pulmonar anémala estd localizada dentro
de um lobo de pulmado normal e ndo se encontra
revestido por pleura visceral prépria; e sequestro
pulmonar extrapulmonar (SPE), em que a massa de
pulmao anormal, se encontra separada do restante
parénquima normal por um revestimento de pleura
visceral préprio. O SPI é mais frequente que o SPE,
correspondendo a cerca de 75-90% de todos os SP,
o que possivelmente se deverd aos mecanismos fi-
siopatologicos envolvidos no desenvolvimento de
cadaumdeles.

Os autores apresentam o caso de um jovem admi-
tido ao internamento por quadro de pneumonia
adquirida na comunidade (PAC) e cuja investigacéo
clinica permitiu o diagnodstico de SPI e a adequada
orientacao terapéutica.

4Caso Clinico

Doente de sexo masculino, 22 anos, com antece-
dentes de infecoes respiratorias de repeticdo so-
bretudo na infancia; sem habitos tabagicos ou me-
dicacao habitual.

Recorreu ao Servico de Urgéncia (SU) com quadro
com cerca de quatro dias de evolucao de toracalgia
esquerda de caracteristicas pleuriticas de agrava-
mento progressivo ao longo do tempo, tosse pouco
produtiva de expectoracdo mucopurulenta, tem-
peraturas subfebris (37,7°C) associadas a astenia.
Negou nauseas, vomitos, cefaleia, tonturas, queixas
gastrointestinais ou génito-urinarias.

Ao exame objetivo apresentava apenas a auscultacao
pulmonar (AP) murmdurio vesicular (MV) presente
bilateralmente e simétrico com crepitacoes na base
esquerda; e hemodinamicamente, ligeira taquicardia
(frequéncia cardiaca 100 bpm), restante exame sem
alteracoes. Analiticamente, pardmetros inflamato-
rios elevados: proteina C-reativa (PCR) 270 mg/L e
leucdeitos 179000/ul. Gasimetria com FiO, 21%,
sem insuficiéncia respiratéria. Radiografia do térax:
Infiltrado heterogéneo na base esquerda, com apa-
gamento do angulo costofrénico esquerdo (Fig. 1).

Lol

FIGURA 1. Infiltrado heterogéneo na base esquerda,
com apagamento do angulo costofrénico esquerdo.
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FIGURA 2. Processo pneumonico bilateral, com maior
expressdo a esquerda e dreas de densidade hidrica
com bolhas gasosas ndo comunicantes.

FIGURA 3. Ramo arterial com origem na aorta que se
dirige para a drea coletada, evidenciando o sequestro
pulmonar intralobar.




FIGURAS 4 e 5. Resolucdo quase total do parénquima consolidado a esquerda e completa a direita. Presenca no lobo
inferior esquerdo de bronquiectasias cisticas.

Perante a clinica e os resultados dos exames com-
plementares de diagndstico, assumiu-se como diag-
néstico mais provavel a PAC. Apesar da auséncia de
insuficiéncia respiratoria e de se tratar de um doen-
te jovem, pela exuberancia das alteracoes identifi-
cadas na radiografia do torax e acentuada elevacao
dos parametros inflamatorios, decidiu-se internar o
doente para maior investigacdo e acompanhamento
terapéutico. Colheu rastreio séptico e iniciou anti-
bioterapiaempiricacom ceftriaxona e claritromicina.

Logo ao 1° dia de internamento, iniciou quadro de
dispneia ligeira, dessaturacdao com necessidade de
oxigenoterapia a 2 L/min, motivo pelo qual realizou
angiografia por tomografia computorizada (angio-
-TC), que para além de permitir uma melhor avaliacdo
do parénquima e vasculatura pulmonar, permitia o
despiste de tromboembolismo pulmonar (TEP), que
foi considerado dadas as queixas de novo de apare-
cimento subito do doente. Assim, revelou a angio-TC:
“Areas consolidativas em ambos os lobos inferiores,
sendo particularmente mais evidente a esquerda, tra-
duzindo provavel processo pneumonico bilateral. No
lobo inferior esquerdo, a drea consolidativa tem asso-
ciadas bronquiectasias cisticas, e adjacente a essa e
com maior expressao nos segmentos basais, observa-
-se &rea de densidade hidrica (sugerindo liquido) com
varias bolhas gasosas dispersas, ndo comunicantes,
sugerindo eventual liquido espesso/coletado. Coexis-
te um ramo arterial com origem na aorta (transicao
toraco-abdominal) que se dirige para o epicentro da

drea liquida supracitada, sugerindo, considerando a
idade do examinando, provavel infecao respiratoria
enxertada num sequestro pulmonar intralobar da
base pulmonar esquerda. Nao se observam imagens
inequivocas de TEP (Figs. 2 e 3).

Perante o resultado da angio-TC e identificacdo em
amostra de hemocultura de cocco Gram positivo, esca-
lou-se antibioterapia para meropenem e vancomicina.

Ao 3° dia de internamento j& com antibioterapia
de largo espectro em curso, apresenta episédio de
dessaturacao grave, dispneia acentuada, com neces-
sidade de méscara de alto débito (MAD), pelo que
foi transferido para a Unidade de Cuidados Intermé-
dios para maior vigilancia e monitorizacdo. Um dia
depois, ja clinicamente estabilizado regressou aos
cuidados de enfermaria.

Desde entdo, com progressiva melhoria clinica e
analitica, suspendendo ao 8° dia de internamento a
necessidade de oxigenoterapia. Completou 14 dias
de antibioterapia com meropenem e vancomicina
e realizou angio-TC de controlo que revelou: “Me-
lhoria imagioldgica significativa com resolucdo do
parénquima consolidado que previamente ocupava
o segmento superior e latero-basal do lobo inferior
esquerdo. Persistem areas pneumatizadas no inte-
rior no lobo inferior esquerdo, algumas com niveis
hidroaéreos, sugerindo em primeira hipdtese a pre-
senca de bronquiectasias cisticas. Na base pulmonar
direita com resolucdo completa do processo conso-
lidativo prévio.” (Figs. 4 e 5).
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4Discussao

O SP é uma doenca pulmonar rara que pode apre-
sentar-se sob uma de duas variantes possiveis: ex-
tralobar e intralobar, sendo esta Ultima trés vezes
mais frequente que a anterior.! A forma intralobar
tem uma distribuicdo semelhante entre os sexos,
sendo geralmente diagnosticada apods os 20 anos,
como resultado de pneumonia aguda, mais frequen-
temente na 3% década de vida.®

No que diz respeito a fisiopatologia, a base embrio-
|6gica para o desenvolvimento do SP e outras mal-
formacoes congénitas do trato respiratorio inferior
ainda ndo estd totalmente esclarecida.?* Sabe-se
no entanto que a alteracdo pode ocorrer numa fase
muito precoce do desenvolvimento embrionério, an-
tes mesmo da separacdo das circulacoes, adrtica e
pulmonar.> Uma possibilidade sustentada por vérios
estudos é que todas as malformacoes que envolvam
0s botdes embriondrios pulmonares representem um
espectro da mesma anormalidade embriolégica.>”

Tipicamente o SPI é revelado secundariamente ao
aparecimento de sintomas de infecdo respiratéria
ou problemas cardiacos.® Dispneia, cianose, he-
moptises e sinais de insuficiéncia respiratoria sdo
frequentemente encontrados nestes doentes® e a
grande maioria apresenta antecedentes de infecoes
respiratorias de repeticdo na infancia, o que sendo
caracteristico, ndo é obrigatorio para o estabeleci-
mento do diagndstico.® Se presentes, os sintomas
cardiacos devem-se a derivacdo esquerda-direita
e estdo diretamente relacionados com o volume de
fluxo sanguineo de que sao alvo, o qual por sua vez
estd dependente do calibre do vaso anomalo.”

A radiografia do térax é um dos principais exames
para diagnostico de SP, sendo necessaria a arterio-
grafia e tomografia computorizada para confirma-
cdo.?” Naradiografia do térax geralmente o SP apre-
senta-se como uma massa radiopaca ou uma area de
parénquima com densidade difusa. O método mais
seguro para diagnoéstico a abordagem pré-operato-
ria é a arteriografiaque tem a capacidade de mostrar
aartéria sistémica anoémala que supre a lesdo.? A to-
mografia computorizada (TC) tem sido utilizada para

demonstrar caracteristicas anormais do parénquima
podendo também identificar o suprimento sangui-
neo aberrante do pulmao sequestrado.® Importante
também a angiografia pré-operatdria ndo sé para
confirmacdo diagndstica, mas também demonstra-
cao precisa da origem do suprimento vascular, cru-
cial para o sucesso da intervencao.

O tratamento do SP consiste na resseccao cirdrgica
do parénquima pulmonar sequestrado. Essa inter-
vencao é habitualmente mais simples na variante
extralobar uma vez que a malformacao estd bem
delimitada do pulmao normal pelo seu revestimento
pleural.” No caso da variante intralobar, as altera-
coes inflamatorias resultantes das infecdes prévias
podem dificultar o procedimento por distorcerem e
em alguns casos destruirem o plano intersegmentar.
Por esse motivo, a lobectomia e ndo apenas a res-
seccao isolada do segmento sequestrado, é muitas
vezes o tratamento de escolha.” A realcar que séo
poucas as complicacbes pds-operatorias do proce-
dimento, que melhora substancialmente a qualidade
de vida destes doentes.”

O exame anatomopatoldgico da massa de tecido pul-
monar que constituia o sequestro pulmonar revela
tipicamente uma massa cistica ou sélida que contém
constituintes normais do pulmao, como musculo liso,
epitélio brénquico e cartilagem, mas auséncia da es-
trutura bréonquica e, na maioria dos casos, também
auséncia de comunicacao com o tecido pulmonar vi-
zinho.> Tal como verificaram Halkic et al° e Louie et
al,” aevolucéo a longo prazo dos doentes operados é
excelente, confirmando o resultado altamente favo-
ravel do tratamento cirtirgico de SPI1.7

4Conclusao

O SP é uma condicdo malformativa que predispoe
a infecdes respiratérias de repeticao, mas de dificil
diagnostico a menos que seja feita uma investigacao
mais abrangente e direcionada a vasculatura e pa-
rénquima pulmonares.

O diagnostico precoce é de extrema importancia
para prevencao de infecdes respiratdrias de repe-




ticdo, muitas vezes, refratarias ao tratamento com
antibidticos. A TC e a arteriografia sdo os exames de
eleicdo para um diagnostico seguro e definitivo.

O tratamento classico passa pela intervencao cirdr-
gica, podendo o doente num curto periodo de tempo
apos a cirurgia, recuperar importante qualidade de
vida.
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B Resumo

Relatamos um caso de sindroma de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) ou uveo-meningea ou uveocutaneo-
-meningoencefdlica. E uma doenca rara, de etiologia desconhecida, que afeta adultos na terceira e quarta
década de vida, com maior incidéncia em mulheres.

Trata-se de um doente de 31 anos, sexo feminino, com diminuicao bilateral da acuidade visual com trés
dias de evolucdo. Fundoscopicamente evidenciavam-se multiplas lesées branco-amareladas no polo pos-
terior. A tomografia de coeréncia 6tica e a angiografia fluoresceinica documentavam, respetivamente, a
existéncia de descolamentos serosos da retina neuro-sensorial e lesées hiperfluorescentes nos tempos
tardios compativel com sindroma de Vogt-Koyanagi-Harada). Apos instituicdo de corticoterapia sisté-
mica registou-se remissao completa do quadro clinico. Atualmente, e apds 11 meses sem terapéutica,
apresenta uma acuidade visual de 10/10 bilateralmente e esta completamente assintomatica.

A corticoterapia é o tratamento de primeira linha. O intervalo de tempo entre o inicio dos sintomas e a
instituicao de tratamento constitui um importante fator preditivo na primeira fase da sindroma de Vogt-
-Koyanagi-Harada.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome Uveomeningoencefalica

KEYWORDS: Uveomeningoencephalitic Syndrome

y | ntrOdugéO Foi deécrito por Vogt e Koyanagi em 1?06 e 19?9

respetivamente, em doentes com uveite anterior
A sindroma de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) ou  jj5teral. vitiligo, poliose, alopécia e disactsia. Em
uveo-meningea ou uveocutaneo-meningoencefali- 1926, Harada documentou um caso com uveite pos-
ca, € uma doenca inflamatoria multissistémica que  terior, descolamento de retina e pleocitose no liqui-
afeta tecidos derivados de neuroectoderme.! do cefalorraquidiano.?
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FIGURA 1. Angiografia fluoresceinica.

E uma doenca rara, de etiologia desconhecida, que
afeta adultos na terceira e quarta década de vida,
com maior incidéncia em mulheres, sendo exce-
cionalmente agressiva em criancas menores de 14
anos.? Fisiopatologicamente envolve uma resposta
autoimune mediada por linfocitos T dirigida contra
1 ou mais antigénios associados aos melandcitos do
olho, ouvido interno, pele e sistema nervoso central.
Consiste numa panuveite granulomatosa croénica,
bilateral, associada a manifestacdes auditivas, neu-
rologicas e cutaneas.®

O diagndstico é essencialmente clinico, e o envolvi-
mento ocular pode ser documentado através da rea-
lizacdo de angiografia fluoresceinica e tomografia de
coeréncia 6pica (OCT).*8

4Caso Clinico

Doente de 31 anos, sexo feminino, raca caucasiana foi
observada no Servico de Oftalmologia por reducao
bilateral da acuidade visual com trés dias de evolucéo.
Negava outra sintomatologia além de uma sindrome
gripal prévia e uma cefaleia ligeira a moderada.

A fundoscopia evidenciavam-se multiplas lesoes
branco-amareladas no polo posterior, bilateralmen-
te. A OCT e a angiografia fluoresceinica demons-
travam, respetivamente, a existéncia de pequenos
descolamentos serosos da retina neuro-sensorial e
lesdes hiperfluorescentes nos tempos tardios.

Em funcdo do quadro clinico, decidiu-se manter a
vigilancia. Apds 5 dias documentou-se um agrava-
mento da acuidade visual bem como uma progres-
sao e extensdo dos descolamentos serosos ao nivel
do pdlo posterior e area peri-papilar. Foi entao pro-
posto o diagndstico de sindroma de VKH e iniciado
corticoterapia sistémica.

Foi efetuada uma diminuicdo progressiva da cortico-
terapia ao longo de 9 meses. Atualmente, e apds 11
meses sem terapéutica, estd assintomatica. Temuma
acuidade visual de 10/10 bilateralmente. Até a data,

nao existiram recorréncias.

Na observacao oftalmoldgica:
AVD cc0.7--;AVE cc 0.4

Bio: Multiplas lesdes branco-amareladas no polo
posterior, bilateralmente. Auséncia de outros sinais
inflamatorios (segmento anterior ou vitreo).

Multiplos pontos hiperfluorescentes ao nivel do
EPR, com alargamento gradual evidenciando liqui-
do subretiniano. Sem leakage ao nivel do disco dtico
(presente em 70% dos casos).

Em funcéo do quadro clinico inicial e investigacao la-
boratorial realizada as hipéteses diagndsticas foram:
1. Oftalmia simpética

2. Linfoma primario intra-ocular de células B

3. DoencadeLyme

4. Sarcoidose

5. Sindromade VKH




FIGURA 2. Angiografia fluoresceinica apds uma semana de corticoterapia.

6. Epiteliopatia pigmentar placoide multifocal pos-
terior aguda (acute posterior multifocal placoid
pigment epitheliopathy APMPPE)

7. Sindrome dos multiplos pontos brancos evanes-
centes (multiple evanescent white dot syndrome
MEWDS)

8. Coroidopatia lUpica

9. Sindrome de efusao uveal

10. Esclerite posterior

Apds exclusao de outras etiologias, a SVKH foi con-
siderada, face aos dados clinicos, laboratoriais e
imagiologicos negativos para causas neuroldgicas,
neoplasicas, infecciosas e reumatoldgicas e propos-

to o inicio de terapéutica imunossupressora, que a
doente aceitou.

A doente inicio de corticoterapia sistémica - 60 mg/
dia (1,5 mg/kg/dia de metilprednisolona oral).

Apds uma semana de corticoterapia verificou-se:
AVOD cc=0.5-; AVOE cc=0.5

Reduzindo-se a prednisolona para 50 mg/dia.

Depois de duas semanas de corticoterapia: AVOD
=0.7; AVOE = 0.8. Mantendo-se a prednisolona
50 mg/dia.

Apds um més de corticoterapia verificou-se:
AVOD = 1.0; AVOE = 1.0

Reduzindo-se a prednisolona para 40 mg/dia.

No follow-up de sete meses de corticoterapia:
AVOD = 1.0; AVOE = 1.0.

O exame clinico e os exames complementares de
diagndstico foram:

1. Angiografia fluoresceinica e com verde de indo-
cianina

2. Ultrassonografia

3. Tomografia de coeréncia 6tica

« Com terapéutica imunossupressora agressiva
e precoce o prognostico visual é favoravel
(87,5% atingem AV >20/40)

- Manutencdo da corticoterapia sistémica du-
rante >9 meses com descontinuacao gradual
melhora de forma significativa o prognostico e
reduz o risco de recorréncia

4Discussao

O prodromo da SVKH caracteriza-se por dor de ca-
beca, febre, nduseas e vomitos. Nesta fase, varios
sintomas neurolégicos, como alteracdo do compor-
tamento, psicose, confusao mental, hemiplegia e
paraplegia podem ocorrer. A doenca progride com
envolvimento ocular: fotofobia, hiperémia conjun-
tival, diminuicdo da acuidade visual e dor ocular.
Cerca de 50% dos doentes apresentam sintomas
auditivos associados, como zumbido e hipoacusia.

SINDROMA DE VOGT-KOYANAGI-HARADA: A PROPOSITO DE UM CASO CLINICO
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FIGURA 3. Angiografia fluoresceinica apds duas semana de corticoterapia.

FIGURA 4. Angiografia fluoresceinica apods quatro semanas de evolucao.

A pele é afetada durante os trés primeiros meses  Asindrome completa engloba os seguintes cinco cri-

apos o inicio dos sintomas oculares e pode manifes- térios:

tar-se com poliose, alopécia ou vitiligo."? 1. Auséncia de trauma ocular penetrante ou cirur-
De acordo com os critérios diagndsticos revistos por gia prévia;

um comité internacional, a SVKH pode ser classifica- 2. Sem evidéncia clinica ou laboratorial de outra
daem completa e incompleta.?® doenca ocular anterior;




FIGURA 5. Angiografia fluoresceinica apds sete meses de corticoterapia.

3. Envolvimento ocular bilateral;
4. Manifestacoes neurologicas / auditivas;

5. Alteracoes dermatoldgicas.

O quadro clinico é dividido em quatro fases."** Fase
prodromica: sindrome gripal associado disacuUsia,
meningismo, estado alterado de consciéncia; Se-
gunda fase - uveitica aguda - associada a sindro-
ma uveitico granulomatosa que pode associar-se a
descolamento seroso ou exsudativo da retina neu-
rossensorial, descoloracdo da retina, coroidite mul-
tifocal e vasculite retiniana. Esta fase pode incluir
também manifestacdes neuroldgicas com envolvi-
mento dos nervos cranianos e do cerebelo; Terceira
fase de convalescenca: com remissdo da doenca in-
flamatoria ocular e aparecimento de manifestacoes
cutaneas incluindo alopécia, vitiligo e poliose. A Ul-
tima fase, crénica e recorrente, caracteriza-se por
crises recorrentes de uveite anterior e inicio grave
das complicacoes oculares.'?

A corticoterapia é o tratamento de primeira linha.#
A dose inicial é de 1 a 2 mg/kg/dia de prednisolona
oral, durante pelo menos 6 a 9 meses, como foi o
caso da nossa doente. Podem também ser utilizados
imunossupressores (ciclosporina, azatioprina, e clo-
rambucil) para reduzir o risco de recidiva.

O prognostico visual no SVKH é geralmente favora-
vel. O intervalo de tempo entre o inicio dos sintomas
e ainstituicdo de tratamento constitui um importan-
te fator preditivo na primeira fase do SVKH.**

Alguns estudos clinicos tém demonstrado outros fa-
tores de bom progndstico, tais como uma acuidade vi-
sualinicial superior a 20/200, a auséncia de sinéquias,
uso de corticoterapia num periodo nao inferior a nove
meses bem como o seu desmame progressivo e a au-
séncia de manifestacbes extra-oculares.®
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B Resumo

cuja etiopatogénese permanece incerta.

PALAVRAS-CHAVE: Sindrome de Sweet

KEYWORDS: Sweet Syndrome

A sindrome de Sweet é uma doenca rara, descrita pela primeira vez em 1964 por Robert Douglas Sweet,

Descreve-se o caso de um homem, 51 anos, leucodérmico, que iniciou quadro subito de febre, mialgias e
artralgias ao qual se juntaram, dois dias depois, lesdes cutadneas vesiculosas atingindo a face anterior das
coxas, tronco, membros superiores e pescoco. Avaliacdo analitica demonstrava aumento dos parametros
de infecdo/inflamacao e os exames imagiologicos revelaram ténues infiltrados alveolares em ambos os
campos pulmonares. Exames culturais e serolégicos excluiram patologia infeciosa. Por agravamento cli-
nico, laboratorial e radiolégico iniciou corticoterapia. Assistiu-se a répida melhoria clinica que confirmou
diagnostico de sindrome de Sweet sugerido na bidpsia cutanea.

4Introducao

A sindrome de Sweet (SS) também conhecida como
dermatose neutrofilica aguda febril caracteriza-se
pelo aparecimento de lesdes cutaneas sob a forma
de placas e nodulos eritematosos, de aspeto «tu-
mido» num contexto clinico de febre, leucocitose
periférica, artralgia, mialgia e cefaleias. Pode haver
envolvimento ocular, oral e de érgéos internos. De-
pendendo da sua associacao com outras doencas, a

SS pode ser classificada em trés subtipos: classica ou
idiopatica, associada a doencas malignas ou induzida
por drogas. A sua distribuicdo é universal, sem pre-
feréncia racial. E predominante no sexo feminino,
contudo a prevaléncia por género varia conforme o
subtipo da doenca. A patogénese permanece desco-
nhecida mas pensa-se que resulta de uma reacao de
hipersensibilidade a um antigénio de origem tumo-

ral, bacteriano ou viral.!
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FIGURA 1. Lesdes cutaneas na face anterior da coxa
direita.

FIGURA 3. Telerradiografia de térax.

FIGURA 2. Tomografia de torax.

FIGURA 4. Tomografia de torax.

Descrevemos um caso clinico de sindrome de Sweet
com o objetivo de discutir os critérios de diagnosti-
co e tratamento e sensibilizar a comunidade médica
para esta entidade rara.

4Caso Clinico

Homem de 51 anos, leucodérmico, saudavel e sem
medicacao habitual. Mencionava viagem recente a
Espanha onde teve contacto com cdes. Sem outra
historia epidemioldgica relevante.

Observado no Servico de Urgéncia por quadro de
inicio subito caracterizado por febre, cefaleia na re-
gido frontal, mialgias generalizadas e artralgias (om-
bros e joelhos). Dois dias apds notou aparecimento

de lesdes cutaneas vesiculosas e pequenas bolhas
(Fig. 1), ndo pruriginosas, atingindo face anterior das
coxas, tronco, membros superiores e pescogo.

Da avaliacao analitica salientava-se leucocitose
(12700 mm?®) com neutrofilia (84,4%), proteina
C-reativa elevada (PCR) - 25 mg/dL, aumento de ve-
locidade de sedimentacéo (VS) - 35 mm/h, discreta
elevacdo de alanina aminotransferase (34 mg/dL) e
gama glutamil transferase (194 mg/dL).

Os exames imagioldgicos, como telerradiografia e
tomografia de torax (Fig. 2) demonstraram multiplos
ténues infiltrados alveolares que se dispersavam por
ambos 0s campos pulmonares, esbocando confluén-
cia em topografia anterior no lobo superior esquer-
do e basal posterior no lobo inferior esquerdo. Essas




FIGURA 5. Broncofibroscopia flexivel.

FIGURA 7. Biopsia da pele HE x 100 - leucocitoclasia
sem alteracées da parede dos vasos sanguineos.

FIGURA 6. Biopsia da pele. HE x 40: edema
subepidérmico e infiltracao inflamatdéria de
predominio neutrofilico intensa.

alteracoes acompanhavam-se de vérias adenopatias
mediastino-hilares.

O doente foi internado com hipétese diagndstica de
pneumonia atipica. Para melhor caracterizacdo do
quadro foi realizada biopsia das lesdes cutaneas.

Iniciou antibioterapia com ceftriaxone e azitromicina
sem melhoria da febre, das cefaleias e das queixas de
cansaco. Laboratorialmente verificou-se subida de
leucocitose/neutrofilia, VS e PCR, agravamento ra-
diolégicodosinfiltrados pulmonares (Figs. 3e 4). Nes-
te contexto foi alargado o espetro de cobertura anti-
biodtica para meropenem e linezolide, sem melhoria.

Ecografia abdomino-pélvica, ecocardiografia com
estudo de Doppler sem alteracoes.

A prova tuberculinica - foi negativa. Exames bacte-
riologicos (trés hemoculturas, urocultura) estéreis.
As serologias infeciosas, incluindo (VIH) foram ne-
gativas, bem como pesquisa de fungos, parasitas ou
virus. Estudo de autoimunidade negativo.

Optou-se pela realizacdo de broncoscopia flexivel
que demonstrou mucosa da arvore brénquica hi-
peremiada e fridvel. Secrecbes mucopurulentas es-
cassas e espumosas (Fig. 5). O resultado do exame
bacterioldgico, micobacterioldgico, micolégico e
pesquisa de Pneumocystis carinii no lavado broncoal-
veolar (LBA) foram negativos. A pesquisa de células
neoplasicas foi igualmente negativa.

Devido ao agravamento clinico, laboratorial e radiol6-
gico iniciou hidrocortisona 50 mg 8/8 h, endovenosa.
Apods 24-48 horas de corticoterapia assistiu-se a fran-
ca melhoria clinica, laboratorial e radiolégica. Entre-
tanto, a biopsia cutdnea demonstrou uma dermatose
neutrofilica (Figs. 6 e 7) muito sugestiva do diagnds-
tico de sindrome de Sweet - dermatose neutrofilica
aguda febril, com manifestacoes extra-cutaneas.

Nessa altura inicia prednisolona 40 mg por dia por
via oral e assiste-se a rapida resolucao completa do
quadro, em alguns dias. Teve alta, referenciado a
Consulta Externa de Medicina Interna para segui-
mento e despiste de doencas neoplésicas.

SINDROME DE SWEET: O QUE E RARO E POUCO FREQUENTE, MAS ACONTECE...
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4Conclusao

A marcha diagndstica deste doente revelou-se um
verdadeiro desafio. O quadro clinico e resultados
iniciais dos exames complementares do diagndéstico
eram favoraveis ao diagndéstico de pneumonia atipi-
ca. A bidpsia cutanea foi essencial para o diagnéstico
de sindrome de Sweet.

O diagndstico da sindrome de Sweet é feito pela
presenca de dois critérios major e pelo menos dois
critérios minor. Os critérios major sdo: (a) Apareci-
mento subito de placas ou nddulos violaceos, eri-
tematosos ou dolorosos e (b) Infiltrado neutrofilico
dérmico denso sem evidéncia de vasculite leucocito-
clastica primaria. Os critérios minor incluem: (a) Fe-
bre >38°C (b) Boa resposta a corticoides sistémicos,
jodeto de potéssio ou colchicina (c) Alteracoes labo-
ratoriais (3 de 4): VS >20 mm/h, PCR positiva, leu-
cocitose >8000/mL, neutrofilia >70% (d) Associacdo
com neoplasia hematoldgica ou visceral, doenca in-
flamatodria ou gravidez ou antecedentes de infecdo
respiratoria alta.?®

O doente que apresentamos preenchia dois critérios
major (lesdo cutanea e caracteristicas histologicas)
e trés critérios minor (febre >38°C, boa resposta a
corticoides e alteracoes laboratoriais: VS >20 mm/h,
PCR elevada, leucocitose com neutrofilia).

O tratamento recomendado para o SS € a corticote-
rapia (prednisona ou metilprednisolona), que rapida-
mente induz a remissao das lesdes cutaneas. Outros
medicamentos de primeira linha sdo a colchicina e
o iodeto de potéssio. Agentes de segunda linha in-
cluem indometacina, ciclosporina e dapsona. A re-
solucdo do SS depende do tratamento da patologia
subjacente, se identificada, ou da descontinuacao do
medicamento que o desencadeou. Dada a gravidade
das patologias que Ihe poderdo estar associadas, o
sindrome de Sweet deve ser sempre considerado
como manifestacdo sistémica de uma doenca sub-
jacente. A confirmacao histoldgica ndo deve ser as-
sumida como o fim da marcha diagnodstica mas, pelo
contrério, como ponto de partida da pesquisa de
uma patologia subjacente.
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B Resumo

follow-up.

Diffuse; Psychophysiologic Disorders

Uma doente de 56 anos, com queixas gastrointestinais inespecificas, dor abdominal e antecedentes de
sintomatologia ansiosa, foi avaliada ao longo de 8 meses em vérios servicos de urgéncia e encaminhada
para psiquiatria por “‘quadro psicossomatico”. A atipia das queixas psicoldgicas, que ndo cumpriam cri-
térios de somatizacao, e a preponderancia do quadro abdominal de gravidade crescente levou a novas
investigacoes e a diagndstico de linfoma nao-Hodgkin difuso de grandes células B do jejuno. A doente
foi tratada com cirurgia (enterectomia segmentar) e quimioterapia (esquema RCHOP). Em paralelo, teve
acompanhamento psico-oncoldgico com abordagem farmacoldgica e psicoterapéutica para gestao do
distress e dos assuntos da sobrevivéncia. Estd em remissao oncolodgica e psicopatoldgica aos trés anos de

PALAVRAS-CHAVE: Doencas Gastrointestinais; Jejuno; Linfoma Difuso de Grandes Células B; Perturba-
coes Psicofisiologicas; Sindrome do Colon Irritavel

KEYWORDS: Gastrointestinal Diseases; Irritable Bowel Syndrome; Jejunum; Lymphoma, Large B-Cell,

4Introducao

As doencas funcionais ou psicossométicas requerem
a realizacao de diagnodsticos cuidados de exclusdo.
Todavia, perante um quadro clinico inespecifico, per-
sistente, com sofrimento psicolégico (distress), em
doente com antecedentes de ansiedade, a avaliacdo
por um psiquiatra de ligacdo podera auxiliar a res-
tante equipa multidisciplinar.

Estudos apontam fatores psicossociais como po-
tencialmente indicadores do inicio de quadros fun-
cionais, tais como da sindrome do colon irritavel
(SCI), sobretudo os associados a somatizacdo, defi-
nida como a manifestacdo de sintomas psicoldgicos
como disturbios organicos.'® Entre aqueles fatores,
destacam-se niveis elevados de depressdo, ansie-
dade e neuroticismo.?* Este caso ilustra como uma
comunicacao multidisciplinar eficiente, perante per-
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sisténcia de queixas inespecificas, pode permitir re-
ver avaliacoes iniciais, estabelecer o diagndstico e
melhorar o prognostico, com alivio do sofrimento.

4Caso Clinico

Doente do sexo feminino, 56 anos, técnica superior
da administracao publica.

Antecedentes médicos e cirlrgicos:

Rins em ferradura, litiase renal (com cirurgia aos 20
anos: dilatacdo ureteral unilateral direita), patolo-
gia endocrina (pancreas divisum, nédulo tireoideu e
hipotireoidismo, hiperplasia supra-renal), miomas
uterinos (histerectomia e ooforectomia bilateral aos
39 anos); 1 gesta O para (1 cesariana). Terapéutica
hormonal de substituicido (THS) dos 39 aos 49 anos.

Antecedentes psiquiatricos:

Desde os 49 anos, e apos interrupcdo da THS, ini-
ciou sintomatologia ansiosa (periodos de anglistia,
inquietacdo, tensdo muscular), que cedeu ao alpra-
zolam, prescrito por ginecologista.

Medicacoes habituais:

Levotiroxina 75 microgramas/dia, oral; dexametaso-
na 0,125 mg/dia, oral; alprazolam 0,25 mg 3id oral.

Doente referenciada a consulta de psiquiatria apds
observacdo em servicos de urgéncia de varias insti-
tuicoes. Ao longo dos 3 a4 meses prévios, instalacao
progressiva de humor deprimido, angUstia intensa,
insdnia inicial e preocupacdes centradas em queixas
fisicas, gerais e digestivas, com pessimismo. Neste
contexto, dois meses antes, no servico de urgéncia,
apos avaliacao clinica e por meios auxiliares de diag-
noéstico, as queixas fisicas tinham sido atribuidas a
ansiedade/sintomas psicossomaticos e tinha tido
alta medicada com mirtazapina 30 mgid. Todavia, as
queixas persistiam e agravavam de intensidade. Na
anamnese, salientava-se dor abdominal alta, peri-
-umbilical, recorrente, tipo cdlica, intensidade 6/10,
sem irradiacdo, com ja 8 meses de evolucao. Pro-
gressivamente foi acompanhada por borborigmos,
com dois episdédios de vémitos alimentares e diar-
reia nas semanas precedentes, sem perdas hema-

ticas observaveis. Emagrecimento de 5 kg nesses 8
meses, coincidente com restricdo de alimentos mais
caléricos.

No exame do estado mental, observou-se uma mu-
Iher com bom contacto, colaborante, humor ansio-
-depressivo, reativo, congruente; discurso coerente,
l6gico, fluido. Sem alteracdes do comportamento, da
orientacao, do conteldo do pensamento ou da senso-
-percecao. Menos apetite, apds instalacdo dador; in-
sonia inicial e intermédia. Exprimia vontade de viver
e projetava-se no futuro. Insight preservado.

Optou-se por manter terapéutica e pedir parecer a
Medicina Interna (trazia observacdo médica prévia
que excluira quadro cirtrgico agudo).

Ja tinha realizado estudo analitico (“anemia ligei-
ra normocitica normocroémica; ligeiro aumento da
DHL; VS e PCR normais”); ecografia abdominal (“es-
teatose hepatica”); endoscopia digestiva alta (“gas-
tropatia eritematosa”) e colonoscopia (“pdlipo do
reto, adenomatoso, displasia de baixo grau”).

Foi excluida patologia médica (porfiria cutanea tar-
da e causas embodlicas) e foi pedida reavaliacdo por
cirurgia geral, dadas as caracteristicas da dor e ante-
cedentes cirlrgicos.

Dois meses apds a consulta inicial de psiquiatria, o
quadro clinico clarificara-se: vomitos de repeticao;
dor abdominal de maior gravidade; distensao abdomi-
nal e dor a palpacao, enquadravel em provavel quadro
suboclusivo de causa mecanica (bridas/aderéncias),
que deixara de ceder a tratamento conservador. Foi
realizada laparotomia exploradora e realizada ente-
rectomia segmentar por massa jejunal; enterdlise de
aderéncias; biopsia de ganglio profundo.

A doente melhorou das queixas de tipo ansioso, valo-
rizando ser informada com clareza pela equipa do seu
quadro clinico, e foi realizada validacao emocional.

Histologicamente a massa revelou ser um linfoma
nao-Hodgkin difuso de grandes células B, CD 20+. A
resseccao foi RO e os ganglios negativos para doenca.
No estudo de estadiamento, o PET mostrou captacao
aumentada suspeita na gordura mesentérica, a es-
querda, nalinha média, sem outras alteracoes. A bidp-
sia 6ssea foi negativa para infiltracdo pela doenca.




Enterectomia segmentar, seguida de quimioterapia
com esquema RCHOP.

Manteve tratamento antidepressivo, com switch de
mirtazapina para escitalopram 10 mg id oral para
controlo metabdlico e do peso. Reduziu alprazolam.

Em paralelo, ao longo de todo o processo, foi realiza-
da intervencao psico-oncoldgica centrada na doen-
te, humanista, para alivio do distress, e psicoeduca-
cado para a sobrevivéncia/medo de recaida.

A doente estd sem evidéncia de doenca onco-hema-
toldgica ao terceiro ano de follow-up e em remissao
total da sintomatologia ansiosa. Mantém vigilancia
por onco-hematologia e psiquiatria/psico-oncologia;
estd medicada com escitalopram 10 mg id.

4Discussao

As perturbacoes gastrointestinais funcionais englo-
bam um conjunto de sindromes associadas ao tubo
digestivo sem causa estrutural identificada. Um dos
sintomas mais frequentes é a dor, com dois estudos
recentes apontando uma prevaléncia aos 12 meses
de dor abdominal auto-referida de 4-5%."°

Um estudo de coorte, que reuniu 3.732 doentes sem
SCI na baseline e os seguiu por 15 meses, reportou
que individuos com altos niveis de sintomas somati-
cos, perturbacao de sono e ansiedade tinham proba-
bilidade aumentada de SCI no follow-up.® Reavalian-
do a histoéria desta doente, apesar de em sofrimento
psicoldgico, ansiosa e angustiada, percebe-se que
nao reunia estes fatores indicadores; a sua ansie-
dade s6 se torna exacerbada pela dor persistente e
pela auséncia de melhoria clinica; a sua historia cli-
nica detalhada e em sequéncia cronoldgica ndo séo
sugestivas de SCI.

Os linfomas primarios intestinais, definidos como
linfomas extra-ganglionares do intestino, sdo pouco
frequentes, contabilizando 5,6% de todas as neopla-
sias dotubodigestivo. Cercade metade localizam-se
no estémago; entre 14-38% no delgado (sobretudo
duodeno) e 10-20% sdo colorretais.” Muitos tém
como apresentacdo um quadro inespecifico de dor
abdominal.® Isto leva a erro e/ou atraso diagnostico,
até ao aparecimento de complicacdes graves, tais

como perfuracao intestinal e hemorragia digesti-
va.t® Devemos salientar o eventual prejuizo acres-
cido dos doentes com sintomas ou antecedentes
de ansiedade ou depressao, que sofrem o risco de
desvalorizacao das suas queixas fisicas, pelo estig-
ma ainda presente quer na populacao geral quer nas
classes profissionais.

No caso desta doente, a reavaliacdo diagndstica plu-
ridisciplinar permitiu a clarificacao do quadro clinico,
o seu tratamento cirlrgico e por oncologia médica,
em fase de doenca ndo avancada.

Em termos de intervencao psiquiatrica, a mirtazapi-
na ofereceu, além do efeito antidepressivo, acdo
antagonista 5—HT3, com melhoria do quadro de nau-
seas, e acdo sedativa com correcdo rapida da insénia
e da ansiedade. A escolha posterior de um inibidor
seletivo da recaptacao da serotonina, com perfil boa
tolerabilidade, prendeu-se com o minimizar de au-
mento ponderal e de risco de interagdes farmacolo-
gicas na transicao para a fase de quimioterapia.

A validacdo emocional no distress e a intervencao de
facilitacdo para os assuntos do sobrevivente foram
parte integrante da abordagem, tal como definido
pelas linhas de orientacdo internacionais da Natio-
nal Comprehensive Cancer Network (distress mana-
gement e survivorship guidelines),” esperando assim
ganhos também na qualidade de vida.

A experiéncia da equipa com o quadro clinico, a psi-
quiatria de ligacao com formacao e treino em psi-
co-oncologia, e a boa comunicacdo multidisciplinar,
poderdo ter trazido vantagens neste caso, com diag-
nostico mais precoce e ganho progndstico.
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B Resumo

Apresenta-se um caso de uma doente de 40 anos de idade a qual se diagnostica surdez subita sem qual-
quer outra alteracdo na anamnese. Iniciou terapéutica com corticoides, retrovirais e oxigenioterapia hi-
perbarica. Ao fim de 10 sessdes constatou-se recuperacdo parcial da audicdo. Laboratorialmente con-
firmou-se |gM para Borrelia burgdoferi e a ressondncia magnética revelou labirintite do ouvido direito.
Iniciou tratamento com doxiciclina com recuperacao total da audicdo. A serologia para a Borrelia negati-
vou e registou-se desaparecimento da labirintite na ressonancia de reavaliacdo efetuada 5 meses apos o
diagndstico.

Conclui-se que a doenca de Lyme deve ser considerada no diagnéstico diferencial de surdez subita, pro-
porcionando assim o tratamento adequado e evitando as complicacdes graves da doenca nomeadamente
as neuroldgicas.

PALAVRAS-CHAVE: Borrelia burgdorferi; Doenca de Lyme; Perda Auditiva Subita; Perda Auditiva Neu-
rossensorial

KEYWORDS: Borrelia burgdorferi; Hearing Loss, Sensorineural; Hearing Loss, Sudden; Lyme Disease

4Introducao

A doenca de Lyme ou borreliose de Lyme € a infecdo
humana transmitida pela carraca mais comum no
hemisfério norte e ocorre predominantemente na
América do Norte, Europa Central e Asia. Nos Esta-
dos Unidos da América (EUA) sdo registados cerca
de 20.000 novos casos por ano (2,1 casos por cada

100.000 habitantes) e na Europa sédo registados
aproximadamente 65.500 casos por ano (prevalén-
ciadecercade 13,7%).1

Em Portugal, o primeiro caso de borreliose em hu-
manos foi descrito em 1989 e desde 1999, os dados
revelaram uma incidéncia de 0,04 por cada 100.000

habitantes, com maior nimero de casos descritos
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FIGURA 1. Audiometria tonal com perda neurossensorial média de 50 dB no ouvido direito.

no distrito de Lisboa.? Os autores pretendem com
este trabalho apresentar um caso clinico de doenca
de Lyme em que a Unica manifestacdo foi a surdez
sUbita unilateral. Trata-se de uma apresentacéo rara
numa patologia raraem Portugal.

4Caso Clinico

Mulher, de 40 anos de idade, raca caucasiana, resi-
dente na regido de Alverca, recorreu a Consulta de
Otorrinolaringologia por queixas de surdez subita
acompanhada de acufenos e discreta vertigem rota-
toria com 48 horas de evolucéo. Excetuando o nis-
tagmo horizonto-rotatério fatigavel, a doente nao
apresentava qualquer outra alteracao na anamnese.
N&o havia referéncia de viagens ao exterior do pais.

A doente apresentava uma surdez neurossensorial
no ouvido direito com média de 45 dB nas frequén-
cias 500, 1000, 2000, 4000 e 8000 Hz.

Apods confirmacao audiologica de surdez subita (Fig.
1), procedeu-se & investigacdo imagioldgica e labo-
ratorial de acordo com o protocolo estabelecido
na Unidade de Otorrinolaringologia do CUF Des-
cobertas Hospital. Este protocolo inclui serologias
para a Borrelia burgdoferi, VDRL e TPHA, serologias
para herpes simplex, Epstein-Barr, varicela zoster,
citomegalovirus, echovirus e auto-anticorpos (anti-
-nucleares, anti-mitocondriais, anti-musculo liso,
fator reumatoide). Iniciou terapéutica per os com

prednisolona 1 mg por kilo de peso durante 10 dias
(seguido de reducéo de 0,5 mg/kilo de 2 em 2 dias),
valaciclovir 1 grama de 8 em 8 horas durante 7 dias
e omeprazol 40 mg/dia. Ao 10° dia ndo se constatou
qualquer recuperacao pelo que se enviou a doente a
consultano Centro de Medicina Hiperbdérica e Suba-
quética onde iniciou oxigenoterapia hiperbdarica.

No final de 10 sessdes de oxigenoterapia hiperbari-
ca (cada sessdo com O, a 100% a 2,5 ATA e duracao
de 90 minutos) constatou-se recuperacdo parcial da
audicdo. Laboratorialmente confirmou-se IgM para
Borrelia burgdoferi com 1gG negativo (pelo método
de quimioluminescéncia). A ressonancia magnética
(RM) do ouvido revelou perdas de sinal abrangendo
de forma segmentar e parcial os canais semi-circula-
res a direita, sugestivo de labirintite. Nao se obser-
vavam outras alteracées, nomeadamente a nivel dos
trajeto e calibre dos nervos estato-acUsticos (Fig. 2).

Iniciou terapéutica com doxiciclina 100 mg, 2 vezes
por dia, durante 14 dias e foi enviada a consulta de
Medicina Interna para reavaliacdo e eventual orien-
tacdo terapéutica. No final da antibioterapia, houve
recuperacao total da audicao e a IgM de reavaliacdo
para a Borrelia burgdoferi negativou.

Na RM efetuada 5 meses apds o diagnostico verifi-
cou-se auséncia de anomalias labirinticas a direita,
sugerindo resolucado de labirintite com repermea-
bilizacdo canalicular (Fig. 3). A doente foi reavaliada
clinicamente 9 meses apds o inicio dos sintomas,
apresentando-se clinicamente estavel.




FIGURA 2. RM dos ouvidos com as reformatacoes
tridimensionais com exposicao dos labirintos

em T2. A: MUltiplas zonas de perda de sinal nos
canais semicirculares direitos, nomeadamente
no topo do canal superior e em todo o setor
posterior do canal externo. B: Zonas de perda de
sinal no segmento distal do canal semicircular
posterior e visao posterior da perda de sinal no
canal semicircular superior. Ndo se observavam
outras alteracoes, nomeadamente a nivel dos
trajeto e calibre dos nervos estato-acUsticos e da
evolucdo de sinal da substancia branca e cinzenta
do parénqguima cefélico.

FIGURA 3. RM dos ouvidos com as reformatacoes

tridimensionais com exposicdo dos labirintos
em T2. Auséncia de anomalias labirinticas a
direita, atualmente sem oclusdo dos canais
semicirculares com repermeabilizacdo
canalicular. A: Imagem dos canais semicirculares
superior e posterior. B: Imagem do canal
semicircular externo.

4Discussao

A incidéncia da surdez subita é cerca de 5 a 20 por
cada 100.000 habitantes e até 70% dos casos pode
observar-se uma recuperacdo espontanea. Na maio-
riados casos (até 90%), ndo se consegue estabelecer
um diagnostico etiologico.* Com o objetivo de uni-
formizar aterapéutica e a investigacao laboratorial e

imagioldgica dos doentes com surdez subita, a Uni-
dade de Otorrinolaringologia do CUF Descobertas
Hospital implementou, apds revisdo da literatura,
um protocolo com inicio em agosto de 2011. Este

protocolo inclui a serologia para a Borrelia burgdoferi.

A doenca de Lyme é sintomaticamente progressiva

e podem ser consideradas 3 fases: Fase inicial loca-
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lizada, fase inicial disseminada e fase tardia. A fase
tardia ocorre normalmente apenas nos casos nao
tratados. A fase inicial localizada caracteriza-se por
um erythema migrans caracterizado por um rash eri-
tematoso, homogéneo, anelar e expansivo, podendo
ser acompanhado por sintomas “gripais” com mialgias
e artralgias. O erythema migrans, pode no entanto,
estar ausente em 20 a 50% dos doentes e ser a neu-
roborreliose ou a artrite a primeira manifestacdo da
doenca. A fase inicial disseminada pode ocorrer com
semanas ou meses de evolucao e é normalmente ca-
racterizada por duas ou mais lesdes cutaneas ou por
alguma manifestacdo da neuroborreliose ou cardite.
A fase tardia ocorre devido a uma disseminacédo por
via hematogénica ou diretamente para outros érgéaos
e sistemas, podendo provocar acrodermatitis chronica
atrophicans, afecao do sistema nervoso central (me-
ningite, paralisia facial ou de outros pares cranianos,
radiculopatia, etc.), articulacées e coracdo. A neuro-
borreliose parece ser a manifestacéo clinica da doen-
cade Lyme mais frequente em Portugal.

A relacdo da doenca de Lyme com a surdez subita
nao estd ainda totalmente esclarecida. No entanto,
podera haver perda auditiva neurossensorial nas si-
tuacdes de neuroborreliose.

Nao existe nenhum consenso internacional relati-
vamente a terapéutica da doenca de Lyme, nem re-
lativamente a possiveis resisténcias aos farmacos. A
terapéutica na sua maioria baseia-se em antibiotera-
pia, sendo a escolha do farmaco, dose, via de adminis-
tracdo e duracdo dependente do estadio da doenca e
dos sintomas-Na maior parte dos casos a doenca re-
solve com cursos curtos de antibioterapia, exceto nas
formas crénicas ou mais graves. Nas fases iniciais, a
maioria dos autores sugerem o tratamento com doxi-
ciclina, amoxicilina, azitromicina ou cefuroxima axetil
durante 14 dias. Na borreliose com afecao neurold-
gica, cardiaca ou no linfocitoma borrelial, é sugerida
antibioterapia com ceftriaxona via per os ou parenté-
rica. Quando existe envolvimento de um nervo crania-
no, a maioria dos autores propde a administracao de
doxiciclina na dose maxima de 200 mg/dia durante 14
dias. Nao existe na literatura pesquisada, referéncia
ao tratamento especifico em casos de labirintite.

No caso clinico descrito, optou-se pela terapéutica
com doxiciclina durante 14 dias devido ao facto de

se considerar a surdez subita uma manifestacado da
doenca de Lyme na sua fase inicial. Registou-se, com
esta terapéutica, recuperacdo completa da audicdo
com resolucao, sem sequelas, das alteracoes sugesti-
vas de labirintite observadas na RM. Perante a refe-
réncia de queixas de artralgias prolongadas, prescre-
veu-se terapéutica sintomatica sem antibioterapia.

4Conclusao

A surdez sUbita é uma manifestacao rara da doenca
de Lyme, seja por neuropatia, seja por outras formas
de afecdo da audicao. No caso clinico presente, ob-
tiveram-se imagens fortemente sugestivas de labi-
rintite em associacdo com serologia positiva para a
doencade Lyme.

Alerta-se para o facto de, apesar de se tratar de uma
doenca com baixa incidénciaem Portugal, a borrelio-
se dever ser considerada no diagnostico etioldgico
da surdez subita. O tratamento adequado e atem-
pado pode permitir a recuperacao total da audicdo e
evitar formas mais graves da doenca de Lyme.
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