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Editorial

O recurso do método de pareamento por escore de propensao
em ensaios clinicos

Ao se tentar estabelecer o valor de uma interven-
¢ao terapéutica tem-se como o melhor modelo de
investigacdo compara-la a um grupo-controle, utili-
zando-se para isso um grupo de individuos afetados
pelo processo mérbido a ser tratado, aleatoriamente
destinados a se submeter & intervencdo em questao
ou a intervengao-controle — placebo ou tratamento ja
comprovado.

Dessa maneira, a diferenca porventura constatada
nos desfechos observados podera ser atribuida a pro-
priedade da intervencéo realizada, j4 que, de saida,
as distintas variaveis que poderiam influenciar na ve-
rificacdo do desfecho tiveram, na randomizacao, prin-
cipalmente quando o niumero de casos incluidos for
adequado, iguais chances de se verem representadas
nos dois grupos tratados.

Ocorre que nem sempre € possivel a realizagdo de
estudos randomizados.

Em estudos ndo-randomizados, observacionais,
onde se pretende comparar o efeito de duas estra-
tégias de tratamento, quando do inicio da instituicao
dos tratamentos, fica impossibilitada a equalizacao de
chances de que os dois grupos tivessem caracteristi-
cas semelhantes.

Dada a desigualdade de varidveis no inicio do tra-
tamento, e podendo algumas delas influenciar decisi-
vamente no determinismo do desfecho a se verificar,
ficara, ao final da comparacgéo, a duvida se as diferen-
¢as constatadas sao atributos do tratamento oferecido
ou estdo sendo vistas por conta da influéncia destas
variaveis, chamadas de confundimento.

A tentativa de corrigir este problema tem sido feita
com analise de regressdo uni e multivariavel, a partir
dos desfechos observados.

A partir de 1983, uma outra forma proposta para
esta tentativa de correcéo é a de pareamento por es-

Gilson Soares Feitosa !

core de propensdo de pertencer a um dos grupos, de
acordo com as caracteristicas basais observadas, que
passou a ser frequentemente vista em publicacées
médicas a partir de 1996.

Utilizando-se de sofisticados métodos estatisticos
de pareamento nestas circunstancias, fornecidas por
pacotes estatisticos, chega-se por fim a constituicdo
de duas coortes que tém igual propensao de ingressar
numa ou noutra forma de intervencgdo e, assim, fica-se
com a pretensao de que os resultados observados se-
jam atribuiveis ao tratamento instituido, assemelhan-
do-se ao que se vé em um estudo randomizado.

Os grandes estudos randomizados exigem um alto
custo para sua realizacado, principalmente quando se
trata da introducé&o de uma nova medicacéo ou disposi-
tivo a ser comparados a uma estratégia ja previamente
estabelecida e onde a diferenca prevista de resultados
seja modesta. Tais estudos na area cardiovascular séo
conduzidos com milhares de pacientes.

Estudos observacionais retratam frequentemente
experiéncias de servigos, dentro da perspectiva de sua
rotina, resultado em banco de dados que pode ser de
boa qualidade de afericdo.

Ha, obviamente, no entanto, consideraveis possi-
veis limitagbes atinentes ao estudo de escores de pro-
pensdo quando comparado ao estudo randomizado.

Por exemplo, ndo ha consideracdo possivel para
com variaveis de confundimento que nao tenham sido
reconhecidas na coleta de dados no estudo de escore
de propensao, enquanto que no estudo randomizado
elas se distribuem por chance, igualmente, no grupos
observados.

Além disso, o pareamento sucessivo restringe acentu-
adamente o numero de individuos que se prestam a com-
paracé@o, o que acentua a possibilidade de erros do tipo 2,
principalmente, e também do tipo 1, na analise final.
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Depois, o pareamento progressivo culmina com
uma apresentacdo assemelhada dos 2 grupos, que
pode néo ser, no entanto, representativa dos grupos
originais, como pode ser visto na figura 1.

Grupo A Grupo B
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02 03 04 05 06 07 08 09 10

Figura 1. Propenséo de escores

Onde o grupo selecionado para pareamento apre-
senta as maiores expressoes do grupo A e as menores
do grupo B.

Assim, por essas e outras razbes, como por exem-
plo a qualidade do método de pareamento, o relato
de propenséao de escore devera sempre ser visto com
cautela e como gerador de hip6tese, ndo substituindo
plenamente a informagéo colhida por um bom estudo
randomizado.
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Atualizacao de Tema em Cardiologia

Anomalia de Ebstein, estado da arte: Cirurgia de Cone

INTRODUCAO

A anomalia de Ebstein € uma ma-formagéo rara
encontrada em menos de 1% das cardiopatias congé-
nitas, caracteriza-se por deslocamento apical da valva
tricispide com acolamento desta ao ventriculo direito
(VD), levando a “atrializagéo” do VD. A displasia esta
presente em diversos graus, assim como a propor¢cao
de valva tricUspide acometida.

Estudos genéticos tém demonstrado associacéo
com mutacdo na cadeia pesada de miosina 7 e de mu-
tacdo heterozigota em NKX2.5, com aplicagéo clinica
a ser determinada.! A anomalia de Ebstein pode estar
associada em até 25% dos casos a sindrome de Wolf-
-Parkinson-White, comunicacgéo interatrial e mais rara-
mente a outras ma-formacoes cardiacas.?

Existem algumas classificacbes para a anomalia
de Ebstein, conforme achados anatémicos/funcionais
(tabela 1).

O grau de comprometimento hemodindmico pode
levar desde auséncia de sintomas a insuficiéncia car-
diaca importante, acometendo em casos graves até
mesmo o feto ou neonato. Porém, a maioria de pacien-
tes sintomaticos tem manifestacéo clinica mais tardia,
seja na infancia ou na idade adulta.

O tratamento de portadores de anomalia de Ebs-
tein depende do grau de acometimento clinico. A prio-
ri € conservador quando o paciente encontra-se em
classe | ou II/NYHA e cirirgico quando associado a
outra méa-formagédo cardiaca, arritmias, fendmenos
tromboembolicos ou sintométicos.

A cirurgia para correcdo de anomalia de Ebstein
foi primeiro descrita h4d quase 60 anos e certamente
recebeu importante contribuicdo quando a técnica foi
aperfeicoada e modificada por autores como Carpen-
tier (1988)° e Danielson (1992)*. Entretanto, com a uti-
lizacdo destas técnicas, permanecia alto o indice de
faléncia na preservacgao valvar tricispide, necessitan-
do de substituicao valvar por protese, variando entre
36 e 65% dos casos, com uma mortalidade inicial de
aproximadamente 14%.

Bruno da Costa Rocha'

Em 2004, o cirurgido cardiovascular brasileiro
José Pedro da Silva et al. descrevem uma nova téc-
nica para tratamento de anomalia de Ebstein, deno-
minada de Cone.®

A técnica de Cone consiste em desinserir as cuspi-
des anterior e posterior aderidas ao VD, preservando-
-as em seu aparato subvalvar e conduzindo-as a rein-
sercao em sentido horario (rotagéo) ao verdadeiro anel
tricuspideo, gerando uma imagem final de cone cuja
base € a valva e cujo vortex formado pelo aparato sub-
valvar é direcionado para a ponta do VD.

O mesmo autor em 2007, numa série de 40 pacien-
tes, entre criancas e adultos operados, apresentou
uma mortalidade de 2,5% intra-hospitalar e um &bito
tardio.® O grau de refluxo tricuspideo reduziu de 3,6
para 1,2 (p<0,0001) e de classe funcional NYHA no
acompanhamento de 4 anos reduziu de 2,6 para 1,2
(p<0,001). A partir desta publicagdo, equipes de cirur-
gia cardiovascular mundialmente aplicaram esta técni-
ca e demonstraram haver reprodutibilidade nos resul-
tados a médio e longo prazos.”

Tabela 1. Classificagdo de Ecocardiogréafica de Celema-
jer (baseada no corte quatro cameras entre a relagao da
area do atrio direito e do ventriculo direito atrializado em
relagdo ao VD funcional) e Carpentier (baseado no grau
de deslocamento da cuspide septal (DCS) e no grau de
atrializag&o do VD (aVD)).

Celemajer Grau 1 Grau2 (0,5 Grau3(1a Grau 4
etal. (<0,5) a 0,99) 1,49) (>1,50)
Carpentier  Tipo A Tipo B Tipo C Tipo D
etal. minimo moderada importante saco tricus-
DCSepou- DCSe DCS e disci-  pide
caaVD importante nético aVD
aVD

4 T
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RELATO DE CASO

Em agosto de 2013, o paciente masculino iniciou
acompanhamento no HSI. Aos 40 anos de idade veio
com queixa de dispneia progressiva nos Ultimos anos,
estava trabalhando em mineracéo e exercia atividade
de grande esforgo.

Tabagista, consumia 10 cigarros/dia, abstémio ha 6
meses da primeira consulta. Sem antecedentes familia-
res de cardiopatia. Nega internacdes e outras doencas.

Ao exame fisico: PA de 120x90mmHg, FC=80bpm,
ausculta cardiaca com sopro 3/6 regurgitante FT, ic-
tus palpéavel e nao visivel no 5EIC na LAA, murmrio
vesicular bem distribuido, discreto baqueteamento di-
gital. Sat O,= 92% em repouso nos quatro membros
sem gradiente. Radiografia de térax; AC aumentada as
custas de AD/VD, trama vascular preservada bilateral-
mente, traqueia e bronquiosnormo posicionados. ECG
em ritmo sinusal com sobrecarga de AD, bloqueio divi-
sional antero-superior esquerdo, PR normal.

Foi realizado ecocardiograma transtoréxico que evi-
denciou: situs solitus em levocardia, aumento acentua-
do de AD/VD por anomalia de Ebstein com VT desloca-
da 3,7cm, refluxo tricispide moderado/importante, CIA
tipo ostium secundum de 5mm com shunt E-D, hipoci-
nesia difusa de VE (FeVE-50%), hipocinecia importante
de VD, PSAP=37mmHg e insuficiéncia mitral leve.

Os exames de laboratério evidenciaram Hb-16,8g/
dl, Ht-46%, TP-61%, sorologias, funcao renal, tireoide-
ana e hepética normais. Iniciada a terapia conservado-
ra com medicac¢des anticongestivas. Em inicio de 2014
retorna com melhora nos sintomas, mas, com dificuldade
em manter atividades laboriosas, foi afastado pelo médi-
co do trabalho de sua empresa.

Realizou, em novembro de 2014, RNM que eviden-
ciou: anomalia de Ebstein com deslocamento da VT de
3,8cm, insuficiéncia tricuspide importante e disfuncao
importante de VD. (Classificacdo Celemajer grau 3/
Carpentier C). Subsequentemente fez teste de esforco
que determinou capacidade cardiovascular fraca.

Em junho de 2015 fez cineangiocoronariografia com
corondrias topicas e isentas de lesdes. Foi submetido
no HSI, em novembro de 2015, & cirurgia de Cone:

1) Sob anestesia geral, monitorizagdo completa, re-
alizado toracotomia mediana. Coragdo aumentado as
custas de AD e VD atrializado, ap6s dose de heparina,
canulagdo bicaval e aorta. Iniciado CEC, clampeado
aorta e infundido cardioplegia anterégrada Custodiol a
4°C (25ml/Kg).

2) Atriotomia direita. Observado deslocamento impor-
tante da insergdo da VT, colocados pontos ancorados
com pledgets determinando anel “verdadeiro”, mensura-

EnrrrrE—

do para 31mm, tracionando a VT. Iniciada a desinsercéo
da VT de 11 as 5 horas, no sentido horario justo ao anel.
Desfeitas as aderéncias entre as cuspides anterior e pos-
terior e 0 VD, observado miltiplas fenestracbes menores
que Tmm, sendo algumas suturadas. (Figura 1)

3) Reinserida a VT com dextrorrotagéo de apro-
ximadamente 30 graus. Plicatura do anel na porcéo
atrializada, novamente medido para 31mm e realizado
teste estatico com excelente resultado. Fechamento
da CIA de 5x10mm em posi¢do OS com patch de peri-
cardio autdlogo. Sintese do AD. Manobras de aeracgéo.
Despingcado aorta com retorno espontaneo imediato a
ritmo sinusal, iniciado milrinone e adrenalina. Saida de
CEC sem intercorréncias.

Procedimento de sintese. Tempo de CEC - 90min.
Clampeamento de aorta - 75min. Encaminhado para UTI.

Paciente evoluiu estavel, desentubado nas primei-
ras 6 horas de POI, ficando 2 dias de internamento
em UTI sem intercorréncias, o resultado imediato de
ecocardiograma apresentou VT com refluxo discreto,
tendo alta hospitalar no 7PO.

EVOLUCAO TARDIA

4° més de PO, apresentou queixas de palpitacoes,
visto ao holtercardiograma de 24h: FC variou de 48 a
141bpm com média de 87 bpm, presenca de 19% do
tempo com extra-sistoles supraventriculares e 1% de
extra-sistoles ventriculares. Iniciado amiodarona VO.
Melhora nos sintomas.

12 meses de PO, retorna assintomatico, fez teste
de esforgo com auséncia de arritmia sem classe | e
com boa capacidade cardiovascular. Holtercardiogra-
ma 24h com raras ESSV, défcit ecronotropico de 8% e
em uso de amiodarona. RNM com IT leve e disfuncao
leve de VD e funcdo normal de VE.

1 ano e 6 meses de PO. Encontra-se assintomético,
foi suspenso o0 amiodarona e medicagdes anticongesti-
vas, ha 3 meses reiniciou atividade laborais.

Figura 1 - Desinsergéo da valva tricispide - Anomalia
de Ebstein
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DISCUSSAO

A anomalia de Ebstein, devido ao amplo espectro
de apresentagbes, ainda constitui um desafio para
as equipes de Cardiologia/Cardiopediatria, visto que
quando existe manifestagéo clinica precoce em neona-
tos, onde existe alto risco e classificando-se por RAS-
CH-1(Risk Adjustment for Congenital Heart Surgery)
em nivel cinco (minimo 1 e maximo 6).8

Entretanto, a faixa etaria de pacientes com ano-
malia de Ebstein submetidos a cirurgias e jamais alta
como na casuistica de Da Silva JP, que foi de 16,8
anos = 12,3.

Segundo os “Guidelines” de Cardiopatias Congé-
nitas no Adulto, a indicacdo de correcdo de anomalia
de Ebstein no adulto deve ser realizada por cirurgido
e equipe com pratica e experiéncia em tratamento de
cardiopatias congénitas e quando houver os seguintes
achados®:

a- Sintomas ou piora na capacidade para atividades
fisicas (Nivel de evidéncia B)

b- Cianose (SatO2< 90%) (Nivel de evidéncia B)

c- Embolia paradoxal (Nivel de evidéncia B)

d- Dilatagéao progressiva de VD ou redugéo da fun-
¢ao sistélica de VD (Nivel de evidéncia B)

No caso descrito, o paciente apresentava nos acha-
dos acima: piora clinica, cianose limitrofe e disfungéo
biventricular mais proeminente em VD.

Deve-se ressaltar que existem outras opgdes cirlr-
gicas para anomalia de Ebstein, além das corre¢des
biventriculares, como a técnica descrita previamente.
Ao exemplo da estratégia de um ventriculo e meio,
especialmente utilizada quando existe obstrucao a via
de saida do VD. Esta estratégia consiste em reparo ao
nivel ventricular/tricuspideo associado a uma cirurgia
de cavo-pulmonar parcial, tipo Glenn. Desta forma, o
individuo recebe fluxo para as artérias pulmonares es-
pecialmente pelo VD e parcialmente pelo Glenn.

Pode ser necessario ainda em neonatos com ano-
malia de Ebstein proceder de forma estadiada, incluin-
do uma anastomose sistémico-pulmonar modificada
tipo Blalock-Taussig, em cardter emergencial, caso
seja dependente de fluxo pelo Canal Arterial, associa-
do ou ndo a uma técnica como Cone.

Ha também o espectro de displasia mais grave na
anomalia de Ebstein, na qual pode-se optar por cor-
recdo univentricular, sabendo-se ainda que em raras
ocasides seja o transplante cardiaco o mais indicado.

Entretanto, pela crescent experiéncia mundial com
a aplicacao da Técnica de Cone proposta pelo Dr. José
Pedro da Silva, observa-se a médio/longo prazo que a
funcao ventricular direita e subsequentemente do sep-

to interventricular séo otimizadas com a preservacéao
valvar tricuspide. Fato que, na substituicdo valvar tri-
cuspide por prétese incorre em riscos tromboembdlicos
e de endocardite, além de néo otimizagcéo na dindmica
e fungéo biventricular.

Em concluséo, na cirurgia de Cone para correcao
de anomalia de Ebstein, o paciente submetido a cirur-
gia de Cone no HIS encontra-se em acompanhamento
de médio prazo, apresenta melhora significativamente
de classe funcional, assim como preservacao da valva
nativa, evitando aumento de risco de endocardite ou
trombose, assim como melhora na funcéo ventricular
direita e subsequentemente no sincronismo biventricu-
lar, resultado compativel com a literatura. Entretanto,
0s pacientes com este perfil devem permanecer em
acompanhamento, especialmente devido a alta proba-
bilidade de problemas relacionados a arritmia cardiaca.
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Atualizacao de Tema em Cardiologia

Tratamento das taquiarritmias durante a gestacao

RESUMO

O organismo da gestante apresenta alteragbes fi-
siolégicas importantes, que vao interferir na génese
de arritmias e no metabolismo de drogas antiarritmi-
cas. As limitagdes no uso de antiarritmicos por conta
de efeitos colaterais maternos e fetais exigem um co-
nhecimento maior da seguranca e uso destas drogas.
As arritmias, apesar de infrequentes, podem ser muito
desconfortaveis no periodo gestacional. O diagnéstico,
a identificagéo do risco e a instituicdo de tratamento
precoce melhoram a qualidade de vida. Os avangos
no tratamento ablativo de arritmias, com exposicédo
minima a radiagéo, oferecem tratamento definitivo em
casos selecionados durante a gestacgéao.

PALAVRAS-CHAVE: arritmias, gestacéo, ablagéo.

TEXTO

A incidéncia de arritmias é diferente para homens
e mulheres, embora em muitos casos nao se saibam
os motivos desta diferenca. Dois mecanismos tém
sido propostos para explicar essas diferencas: efeitos
hormonais na fungéo e expressdo de canais ibnicos,
diferengas no tbnus autondmico ou a combinagéo
de ambos.' O que é comprovado na participagéo fe-
minina, com 70% dos casos de Torsades de Pointes,
induzido por drogas, e em cerca de 20% de pacien-
tes do sexo feminino, em trials de (MADIT, MADIT
Il, CABG-PATH, COMPANION, DFINITE, DINAMITE,
SCD-HEFT)'234%67 e observagdes, sobre tratamento
ablativo da fibrilagéo atrial & 101

A mulher tem ao ECG alteragdes particulares,
como: frequéncia cardiaca maior, QT corrigido mais
longo (maior incidéncia de QT longo e maior incidéncia
de Torsades de Pointes, porém menos episodios de
morte sUbita), menor duragdo e voltagem do QRS.!

Braulio Pinna'

A gestagédo apresenta alteragdes fisiologicas que
podem criar meio propicio a arritmogénese: 1- Altera-
¢Oes do estado hormonal (aumento do estrogénio e do
B-HCG), que podem alterar a acdo dos canais ibnicos;
2- Alteragbes hemodinamicas — o aumento do volume
circulante e consequente aumento do débito cardiaco,
levando a dilatagdo miocéardica e ao aumento do vo-
lume diastodlico final; 3- Aumento do ténus simpatico
causado por altas concentragdes plasmaticas de ca-
tecolaminas e sensibilidade do receptor adrenérgico.
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Figura 1 - Alteracdes hemodinamicas e circulatorias em
mulheres com gestagdo normal'2.
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Figura 2 - Alteracdes de absor¢ao, distribuicdo e elimi-
nacéo de drogas farmacolégicas no organismo da ges-
tante normal2.

Para a administracdo e prescricdo de medicagcbes
durante a gestagéo, deve-se levar em consideragao:

a farmacocinética, avaliando e necessidade de ajuste
da dose da droga ou se ha a possibilidade de monito-
racdo de valores séricos ou efeitos colaterais. Pelos
riscos de teratogenicidade, devemos avaliar a descon-
tinuac&o ou substituicdo por outra droga e dosar risco-
-beneficio para a méae e para o feto. O maior de todos
0s entraves € a aceitacdo pela mae de fazer uso da
medicacao, por conta da fragilidade emocional e o ins-
tinto de protec¢éo do feto.®

Em observacgéo publicada por Li et al., 136.428 ges-
tantes foram acompanhadas pelo periodo de 8 anos e
as arritmias mais frequentes foram 60% de arritmias si-
nusais (bradicardias e taquicardias), seguidas por 19%
de extrassistoles atriais e ventriculares, 14% de taqui-
cardias supraventriculares e, mais raras, 1% de fibrila-
¢éo atrial e 1% de taquicardias ventriculares.

O uso de drogas antiarritmicas esta relacionado com
a idade gestacional, o risco e sintomas maternos. Se-
gundo o FDA, néo héa droga antiarritmica com grau de
seguranca A. O Sotalol (nivel de seguranca B) é uma
droga segura para tratamento materno, podendo ser
usada para tratamento de arritmias fetais (nivel de se-
guranca B), seguido por Metoprolol, Propranolol, Propa-
fenona, Digoxina e Adenosina (nivel de segurancga C). A
Amiodarona e o Atenolol devem ser evitados em qual-
quer periodo da gestacgao.s1617.18.1921 (Figura 3)
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Figura 3 - Drogas antiarritmicas e o seu risco durante a gestagao’.

Taquicardias Supraventriculares (TPSV)

Gestantes com ritmo sinusal de base apresen-
tam 44% de chance de recorréncia da taquiarritmia,
34% de chance de novo episodio de TPSV e até 29%
apresentam exacerbagéo da arritmia no episddio de
TPSV2". 2223 Pagra o tratamento agudo dessas arrit-
mias, estdo indicadas as mesmas orientagcbes espe-
cificadas para pacientes ndo gestantes: manobra va-
gal, adenosina e/ou cardioversao elétrica; Metoprolol
intravenoso ou até o Verapamil intravenoso podem
ser utilizados. Para manutencédo do ritmo sinusal em
periodos inter-criticos (evitar recorréncia), drogas
como o Sotalol, Metoprolol e outras podem ser utili-
zadas, porém em pacientes muito sintomaticas e com
crises frequentes de TPSV.16-1821

Fibrilacao e flutter atrial

Sao arritmias extremamente raras durante a gesta-
¢ao e sua ocorréncia é mais frequente (até 96%) em
pacientes portadoras de comorbidades, como: doenca
valvular reumatica, cardiopatias congénitas ou hiperti-
reoidismo.2" A manutengéo do ritmo sinusal pode ser
feita com Sotalol ou Flecainida e, no caso de necessi-
dade de reverséo aguda, a cardioverséo elétrica esta
indicada. A Amiodarona deve ser evitada e restrita a
emergéncia (se ndo houver sucesso de reversao do
ritmo com as medidas citadas), pelo alto risco de te-
ratogenicidade.?'**% Para o controle da frequéncia
cardiaca recomenda-se, em primeira linha, o uso de
b-bloqueador e/ou digoxina, como segunda linha, o
Verapamil ou Diltiazen podem ser utilizados.?'-242

Taquicardia Ventricular (TV)
A presenca de alteragdes fisiologicas hiperdinami-

cas da gestagado pode desencadear TV Catecolami-
nérgica ou ldiopatica de VD, estas estdo entre as
mais frequentes dentro do universo raro das TVs. As
alteracdes estruturais miocardicas, como miocardio-
patia periparto, miocardiopatia hipertrofica, doenca
arterial coronaria, cardiopatia reumatica e outras,
podem apresentar raros episédios de TV?¢. Portado-
ras de sindrome do QT Longo tém risco aumentado
de desenvolver TV no puerpério. Portanto, o uso de
b-bloqueador deve ser mantido apés a gestacéao e
0 parto. Mulheres com Sindrome de Brugada néao
apresentam grandes riscos de arritmias ventricula-
res complexas durante a gestacéo.®

No diagnéstico de TV, principalmente se houver
repercussao hemodinamica, a cardioversao elétrica é
a primeira opg¢édo de tratamento. A indicacdo de car-
diodesfibrilador implantavel se faz necesséria quando
a TV e a consequente indicagdo do implante ocorre
durante a gestacéo. Nos casos de Sindrome do QT
Longo ou TV idiopatica de via de saida de ventriculo
direito, esta indicado o uso de b-bloqueador (Metopro-
lol ou Propranolol). 2

O risco de arritmias, de qualquer génese, como
complicagéo cardiovascular em gestantes é de cerca
de 26% em pacientes que, na sua maioria, sdo porta-
doras de valvopatia reumatica?.

Tratamento por radiofrequéncia

A ablagéo por cateter € um método eficaz para trata-
mento definitivo de muitas arritmias e pode oferecer cura,
com baixo risco de complicagbes, em pacientes em ge-
ral. A indicagéo nas pacientes gestantes somente deve
ser feita nos casos de intolerancia a medicagéo, faléncia
do tratamento farmacoldgico, crises de repeticdo e mal
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toleradas pela paciente. O grande risco € a exposi¢cédo do  utilizando o sistema de navegagéo com mapeamento ele-
feto a radiagdo emitida durante a fluoroscopia, por este  troanatdmico, que reduz a exposicéo a radiacéo a tempo
motivo é recomendada a realizag&o deste procedimento, = minimo ou até mesmo a realiza¢édo sem radiagdo.?**

TABLE 1
Charactesistics of Individual Patieats from Included Reponts

Author Lachycardia Maternal  Gestution  Flunrewcopy Lime!
aned Diste Presentation Mechunism Ape {(Years)  (Weehs) Dose 1Seconds) Mapping
Grnt Recurrent palpitatinns after cardiovenion AFL. AE 27 22 NR Nn
Dominguez!*  Recument SVT ORT,R AP 3l 20 70{NR) No
Bombelli” Recurrent SVT, drug refractory AVNRT 28 30 516 (1.5 mGy) No

Recumat SVT. diuy; iefructory ORT. L1. AP 27 2 408 (1.2 mGy) Nu

Recument SVT, drug refractory ORT.R AP 32 30 1.776 {5.2 mGy) No
Pagad'® Congestive hean failure (EF 22%) RAT 24 26 20 (NR) No
K:m_iwa[‘"‘ Presynoepe, palpitztion., dnug relnactory ORT, L1 AP 3z 22 437 (NR) Nu
Bermueso’ Pulpitations (EF «30% R AT (RAA) 30 30 481 (0.25 mGy) No

NR ORT.LL AP 2 12 105 (0.1 mGy) No
Bongiomi'' Palpitations AVNRT 32 10 0 ICE
Szumowski®  Palpitations (EF 45%) RAT 3l 24 0 Yes. TTE

Recument syncops (EF 214%) R Al 2y 37 T0(NR) CARTO

Congestive heat failure (Kl 2065) PIRT 24 21 | Yex

LV dysfunctica (IEF 41%) PIRT 37 32 0 Yex

Drug refractory PIRT 31 38 28 (NR) Yes

Drug refractony, recurrent after cardioversion AVNRT 24 35 53 INR) No

Presyncoepe. fetal dacelerations ORT, LL AP 31 3l 106 (NR) No

Syncope ORI, LL AP 27 22 57 (NR) No

Syncope ORI, LI AP 27 12 &I(NR) N
rm}:mllllw Congestive heart Glure (CF 405) ILAT 20 27 0 N X/ICT
Mani.\ly 15 VF (preexcited AF) ORT. R API(CS 08) 33 15 0 NavX
Wu' Symptomatic palpitations and dyspnea (EF 3060} R AT (RAA) 32 14 55 (<01 mGy) NavX
Stec® _ VI Garrhythmogenic RY cardiomyupathy) RV VT 26 23 YO mGy) CARTO
Clark'® Recument SVT, drug refractony AVNRT 27 22 0 NavX
Hogmh’ VI, presvncope, palpitations, drug refractory RNOT VT 3h A 6 (2.9 mGy) NavX
Leinal” Symeope ORT. L1. AP 33 26 0 NavX
Zuberi® Coagestive hean failure (EF 30%) RAT 18 30 0 NavX

Radiation dosing was variously reported in mulbigray (mGy) and mrad, converted here to mGy. NR = not roported.

Figura 4 - Tempo de exposicéao a radiacdo em pacientes submetidos a ablagéo guiada por fluoroscopia e mapea-
mento eletroanatémico.?®

Kevin et al. demonstram a diminuicao de exposi-
cdo a radiagdo, o que é confirmado por Chen et al. ~ Fesults of the procedures and the follow up.

com a publicagdo de dois casos de ablacéo realiza- Patient 1 Patient 2
dos com mapeamento eletroanatdémico com sucesso Procedure time, min a1 71

e sem complicagOes e apresenta revisdo de publica- gﬁﬁ:"’:ﬁm [:: f:
¢bes onde se nota a seguranca deste método para e bom weigit, g 3050 2700 and 1920
pacientes gestantes, observando o pequeno nimero  Weeks of defivery, HbD 38 35

de procedimentos realizados e a escolha de subme- Type of delivery cc ce

ter essas pacientes ao procedimento ablativo apés o CC= Cesarean section, HbD=weeks of defery.

27 i
segundo®(Figuras 5 ¢ 6). Figura 5 - Resultados p6s-ablagéo guiada por mapea-

mento eletroanatémico, relato de dois casos®.
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NG
AN

Characteristics of pregnant patients from reported ¢ases and our Cases,

Author Presentation Tachycardia mechanism Maternal age (years old) Gestation (weeks) Mapping Refs.
Bengiomi (2008) Pddatons AMAT ke 10 ICE =]
Saumowsid (2010) Paplttions (EF 45%) Al 31 24 TIE 11
Hezn faivre (EF 20%) PJAT 24 21 Yes M
Heed faivre (EF 41%) PJRT 27 33 Yes 1
Ferauson (2011) Heed falure (EF 40%) A 2 27 Naw(ACE 1"
Manjdy (2011) VF (preecied AR AVRT kel 15 Nawy, i
Leiria (2014) Sycone AVAT 3 28 Navi, =
Zubari (2014) Hezd faiure (EF 30%) AT 48 30 Navy, )
Omaygenc (2015 Pditators AVRT 27 21 Navy! 1]
Not reparled AINAT 21 30 Navi 17
Hezr-syncope AVRT 25 12 Navy. 1
Bigedow (2015) Pdpitaloms AMAT 27 22 Mas, i
Case 1 Palpitaticn FVCAT K< 31 Navy
Cese 2 Pelpitatons AVRT 2 25 Naw

AE= st il ghn, Al = 2l ticthyeards, AT =atrioventrcutsr nad reertly tachcarda, AVAT = alriventricuas reckrocating Bictncada, EF = sjectin fractins, 10 = Hrecardas echoceriogragty,
PIAT = peemanent jrchiong] recpeating lachycands, FVC= prematre venbiuly eontactinn, TTT = lrarethoraci: echocadogmphy, W= vetlrisuly Brilalion, VT =vertricudy thehycants

Figura 6 - Caracteristicas maternas, idade e idade gestacional de pacientes submetidas a ablagcao?®.

Anticoagulacéao

A presenca da fibrilagédo atrial, quando ha risco de
acidente vascular cerebral, indica o uso de anticoagu-
lacdo oral. Durante a gestacdo é recomendado o uso
de heparina com dose ajustada, durante o primeiro
trimestre e 2 a 4 semanas antes da data prevista do
parto. Os antagonistas de vitamina K podem ser pres-
critos no periodo restante gestacional.?*

Os cumarinicos, apesar de autorizados na gesta-
¢ao, podem causar embriopatia varfarinica, caracteri-
zada por lesGes esqueléticas em 5% dos recém-natos
expostos a cumarinicos, entre a 6% e a 12% semana de
gestacao.?®

Na valvopatia reumética e/ou uso de proteses me-
talicas, o uso de anticoagulacao oral se faz necessario.
Ha recomendacbes de descontinuagdo do cumarinico
e substituicdo por heparina de baixo peso molecular,
no periodo compreendido entre a 6% e a 12% semana.*®

O uso de novos anticoagulantes orais esta con-
tra-indicado na gestacéo e/ou em mulheres que es-
tejam em programacao de gestacdo, por conta do
desconhecimento do comportamento desta droga
neste grupo de pacientes.?*

CONCLUSAO

Qualquer deciséo para escolha do tratamento e
da terapéutica para arritmias em pacientes gestan-
tes, pelos riscos pertinentes, deve ser tomada em
regime multidisciplinar (arritmologista, cardiologis-
ta, obstetra, familiares). Porém, a decisao final sera
dada pela prépria paciente.
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Atualizacao de Tema em Pediatria

Corpo estranho em trato digestivo em criancas: conduta na
emergéncia

INTRODUCAO

A ingestao de corpo estranho é uma ocorréncia
comum em criangas. Geralmente, ocorre passagem
e eliminacdo espontanea do objeto através do trato
gastrointestinal e apenas uma pequena parcela dos
casos necessitam de interveng¢é@o endoscopica ou ci-
rurgica. Apesar do grande nimero de casos, a mor-
bidade grave e a mortalidade sdo muito pequenas e
geralmente estdo associadas a obstrucdo ou perfu-
racdo do trato digestivo. Estima-se que, nos Estados
Unidos, anualmente mais de 100.000 criangas sao
atendidas no servico de emergéncia ap0s ingestao
de corpo estranho's.

A maioria dos casos (mais de 90%) ocorre em
criangas entre seis meses e seis anos de idade’23%°.
A ingestdo geralmente & acidental e os objetos inge-
ridos normalmente séo encontrados no ambiente do-
méstico, como brinquedos, moedas, bijuterias, pilhas
e alimentos. Em alguns pacientes psiquiatricos, pode
haver a ingestao provocada ou intencional.

Alguns objetos merecem atencéo especial devido
a sua toxicidade e risco potencial de lesdo aguda do
trato digestivo, morbidade grave e mortalidade. Entre
as lesdes mais preocupantes e potencialmente ca-
tastréficas estédo as perfuragdes e fistulas digestivas,
sendo mais frequentes ap0s ingestéao de pilhas, obje-
tos perfurantes e multiplos iméas.

Quando a impactagcdo ocorre no esbéfago, ela
geralmente se d4 ao nivel dos estreitamentos fisio-
I6gicos, como esfincter esofagico superior (misculo
cricofaringeo), impresséo do arco aédrtico e esfincter
esoféagico inferior'*%°. Objetos alojados na porgcéo
média do eséfago tém maior probabilidade de induzir
espasmos e causar lesdes. Tais lesbes sao temidas,
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pois podem levar a graves complicagbes como as es-
tenoses, perfuragdes e fistulas para o aparelho respi-
ratorio. Objetos perfurantes podem lesar o es6fago,
levando a edema cervical, crepitagdes do subcutaneo
ou pneumomediastino. Lesdes proximas a aorta po-
dem levar a sangramentos fatais.

Ao passarem pelo es6fago, 80 a 90% dos obje-
tos ingeridos sao eliminados espontaneamente, sem
necessidade de conduta adicional. As manifestacbes
dessas impactacdes sao geralmente tardias'®®'". En-
tretanto, alguns pacientes precisaréo de intervencgéao, a
depender da sua idade, status clinico e tipo de objeto
ingerido. Neste cenério, a endoscopia digestiva de-
sempenha papel fundamental, pois € capaz de minimi-
zar os indices de lesdes digestivas agudas e suas se-
quelas, como as estenoses de es6fago. Em menos de
20% dos casos havera indicacdo formal de remogéo
endoscdpica, sendo necesséria especialmente quan-
do ha impactacéo em algum local do trato digestivo ou
potencial complicacdo pela presenca do objeto.

O médico que atende a crianga na emergéncia
com suspeita ou confirmacéo de ingestao de corpo
estranho deve estar atento para a necessidade e o
momento de indicar a realizagdo da endoscopia di-
gestiva, podendo indica-la em regime de urgéncia,
emergéncia ou ambulatorial.

Quando se opta pela conduta expectante, os se-
guintes marcos anatémicos devem ser cuidadosa-
mente avaliados: esfincter esofagico superior, esfinc-
ter esofagico inferior, piloro, curvatura do duodeno e
angulo de Treitz (Fig.1). Nesses locais, a impactagéao
€ mais frequente. Os pacientes portadores de patolo-
gias ou cirurgiasgastrointestinais prévias tém maior
risco de impactacgao, perfuracéo e obstrucao.
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Figura 1 - Anatomia do es6fago — Atlas de Anatomia
Frank Netter, 5% edicao

DIAGNOSTICO

Historia clinica e exame fisico

Na maioria dos casos existe o relato ou o testemu-
nho da ingestdo do corpo estranho. Em crian¢cas me-
nores ou portadoras de disturbios cognitivos, no entan-
to, o diagnostico pode ser mais dificil e necessita de
uma abordagem mais detalhada da histéria clinica.Os
achados clinicos dependem da idade da crianga, na-
tureza do objeto e da regido anatémica envolvida. Por
isso, deve-se sempre manter alto grau de suspeita nas
criangcas que se apresentam muito sintomaticas e de
forma brusca com tosse, engasgo, sialorreia, vémitos,
dificuldade respiratéria, sangramento digestivo, dor to-
racica e recusa alimentar.O objeto ingerido deve ser
avaliado quanto ao tipo, forma, tamanho, toxicidade e
localizag&o no trato digestivo.

O exame fisico deve estar voltado para a deteccao
de complicagbes. Pacientes com histéria compativel e
hemodinamicamente instaveis devem ser prontamente
avaliados pela equipe cirurgica. Via aérea e respiracéo
séo prioridades. Edema, eritema e crepitac&o na regido
cervical indicam perfuracao esofagica. Estridor e sibi-
lancia podem indicar impactagao digestiva, causando
compressao extrinseca do aparelho respiratorios”:1,
Pacientes com distens&o abdominal, dor intensa ou si-
nais de abdome agudo perfurativo ou obstrutivo devem
ser submetidos a exames de imagem (radiografia) e
avaliados pela equipe de cirurgia.

EXAMES COMPLEMENTARES

Radiografia simples

A radiografia simples de torax antero-posterior e
lateral tem papel fundamental na avaliagcdo de obje-
tos radiopacos, especialmente na diferenciacéo entre
pilhas e moedas. Este exame deve ser realizado du-
rante a avaliacdo inicial ou investigacdo de todos os
casos de ingestdo de corpo estranho, mesmo naque-
les considerados radiotransparentes, pois a conducéo
de cada caso dependera da sua localizagcéo, formato
e tamanho do objeto®’. Nos objetos nao radiopacos, a
radiografia simples pode fornecer sinais indiretos de
perfuragéo ou identificar outras complicagdes.

Quando ha duavidas ou incertezas diagnosticas,
pode-se utilizar radiografias de abdome e regido
cervical superior para complementar a investigacao.
Para a diferenciacao radiolégica entre pilhas e moe-
das deve-se procurar pela imagem do duplo contorno
(duplo anel ou duplo halo) na imagem &antero-poste-
rior o pelo sinal “step off” na imagem em perfil. Obje-
tos planos geralmente apresentam orientagdo no pla-
no coronal, aparecendo como objetos circulares na
projecao antero-posterior (Fig.2 e Fig.3).

Figuras 2 e 3 - Imagem de moeda impactada no eséfago
superior. Bateria localizada no eséfago superior. http:/
emedicine.medscape.com/article/408752-overview.

Além da sua utilidade para identificacdo do corpo
estranho ingerido, a radiografia simples de torax e ab-
dome pode fornecer indicios de obstrucéo e perfura-
¢éo do trato digestivo, como: pneumoperitonio, pneu-
momediastino, distribuicdo inadequada de gases ou
distens@o de algcas com nivel liquido. Outra aplicacéo
do método ocorre no seguimento periddico para os pa-
cientes que serdo acompanhados ambulatorialmente.
Nestes casos, radiografias de tdérax/abdome podem
ser realizadas a cada 3 a 5 dias, no intuito de consta-
tar a progressao do objeto através do trato digestivo.

O T
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Objetos que permanecem no mesmo local anatémico,
por um periodo superior a 3 dias, pode-se considerar
aremocgao’.

O exame contrastado raramente ser4 utilizado, ten-
do indicacéo na investigag@o posterior de perfuragdes
do trato digestivo. Nesses casos utiliza-se contrastes
hidrossoluveis, contendo iodo, uma vez que os con-
trastes feitos com bario estdo formalmente contraindi-
cados. Além disso, o bario pode prejudicar a visualiza-
¢ao endoscépica posterior.

Tomografia computadorizada

A tomografia raramente sera indicada para avalia-
¢do inicial. Pode ser indicada na suspeita de complica-
¢bes, como perfuragdes, obstrucdes, fistulas e com-
plicagbes em estruturas adjacentes. Existe indicacéo
quando suspeita de complicacdes apds remogao do
corpo estranho. N&o deve ser realizado rotineiramente
na avaliag&o inicial.

Quando, durante a avaliagéo inicial, o objeto nédo
€ visto a radiografia de térax (ex. radiotransparente),
mas o paciente encontra-se sintomatico, o objeto pos-
sui caracteristicas preocupantes (longo, largo ou per-
furante) ou suas caracteristicas ndo sao conhecidas,
este exame pode ser realizado®.

Ressonéncia nuclear magnética

A ressonéncia néo tem indicagéo na avaliacéo ini-
cial. Pode ser utilizada, em raras situagbes, na pesqui-
sa de complicagbes secundarias a ingestdo. Quando
0 objeto é radiolucente e néo é visto a radiografia de
térax, a ressonancia pode ser utilizada em substituicao
a tomografia. Este exame é formalmente contraindica-
do na investigacao de objetos metalicos®.

Endoscopia digestiva

A endoscopia pode ser um método tanto diagnos-
tico quanto terapéutico. E o método de escolha para
a remocéo de objetos, pois permite visualizacéo dire-
ta do corpo estranho e avaliacdo simultanea do trato
digestivo circunjacente. Sua realizagdo pode ocorrer
em regime de emergéncia (maximo de duas horas da
ocorréncia) ou urgéncia (até 24h do acidente)’. A indi-
cacao deve ser criteriosa, pois 0 exame realizado em
regime de emergéncia nao permite o jejum adequado,
aumentando o risco de broncoaspira¢do. As principais
indicagcbes de endoscopia de emergéncia sao'-2351;

« bateria localizada no es6fago;

+ ingestdo de multiplos iméas ou imés associados a
pecas metalicas;

+ objeto impactado no eséfago (maior risco em crian-

e

¢as menores de 5 anos e objetos maiores que 2cm);

* risco de aspiragdo (com o paciente incapaz de de-
glutir saliva);

* objetos perfurantes ou cortantes;

+ pacientes muito sintomaticos (especialmente se
hé& sintomas respiratérios).

Principais indicacdes de remog¢do em regime de ur-
génCia1’2’3’5’11:

+ objetos localizados no estdbmago maiores que 2,5
cm de didmetro (maior chance de impactar no piloro)
ou maiores que 6 cm de comprimento;

* ndo progresséo do objeto localizado no estdmago
por mais de 24h;

+ persisténcia dos sintomas esofagicos, mesmo se
0 objeto estiver localizado no estdbmago.

Quando se opta pela indicagédo de endoscopia em
regime de urgéncia para remogao de objetos localiza-
dos no esobfago, é prudente a realizacao de uma nova
radiografia imediatamente antes do procedimento. Tal
pratica se justifica pela observagdo que grande par-
te dos objetos impactados no es6fago migrarem para
o estdbmago durante o periodo de espera ou preparo
para o procedimento. Desta forma, deixa-se de realizar
endoscopias desnecessarias.

Alguns pacientes podem ser acompanhados ambu-
latoriamente, sem necessidade de intervencédo endos-
copica. Deve-se assegurar 0 seguimento e reavalia-
¢Oes periddicas do paciente. Seu acesso ao servigo de
saude deve ser simples e rapido. Nos casos em que
nao se pode assegurar o seguimento ambulatorial, de-
ve-se considerar o internamento. N&o existe indicacéo
de medicamentos laxantes ou que aumentem o transi-
to intestinal. Deve-se aumentar a ingestao de liquidos
e alimentos ricos em fibras. Os cuidadores devem es-
tar atentos a eliminagéo do objeto via fecal.

Qualquer paciente que apresente sintomas de sia-
lorreia, dor abdominal, sangramento digestivo, nau-
seas e vOmitos persistentes deve ser prontamente
reavaliado e considerada a realizacéo de estudos por
imagem e/ou endoscopia.

Objetos de baixo risco ndo precisam ser acompa-
nhados com radiografias seriadas'®®. Em alguns ca-
s0s, 0 exame radiografico pode ser repetido a cada 3-5
dias, podendo-se realizar a remogéo cirurgica ou en-
doscopica em casos de nao progressao do objeto’35.

CIRURGIA

Poucos pacientes necessitardo de intervencéo ci-
rargica. Nos pacientes muito sintomaticos, especial-
mente naqueles com instabilidade hemodinamica, o



Simdes, I. F. et al. Corpo estranho em trato digestivo em criangas:
conduta na emergéncia. Rev. Cientifica HSI. 2017; 1 SET (3): 20-24.

seguimento inicial deve ser realizado em parceria com  casos, a avaliagcao cirirgica deve ser precoce, a fim
a equipe de cirurgia. Quando se detecta perfuragdo  de evitar e minimizar sequelas. Os casos de compli-
esofagica durante a avaliagdo endoscépica, procede- cagbes como estenoses, perfuracbes, obstrucdes e
-se com internacao, passagem de sonda nasoenteral, fistulas devem ser avaliados individualmente e a inter-
dieta zero e antibioticoterapia profilatica’?3. Nesses vencgao cirlrgica deve ser sempre considerada.
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Relato de Caso em Anestesiologia

Hipertermia maligna fulminante em paciente pediatrico submetido a

cirurgia ambulatorial: relato de caso

INTRODUCAO

Hipertermia maligna (HM) é uma das mais devasta-
doras sindromes relacionadas a anestesia. Em individu-
0s suscetiveis, a exposicdo a anestésicos halogenados
e relaxante muscular despolarizante (succinilcolina) de-
sencadeia elevagao descontrolada dos niveis de célcio
intracelular das células musculares esqueléticas e con-
sequente contragdo muscular continua associada a hi-
permetabolismo. Caracteriza-se por elevagao importan-
te da temperatura, taquicardia, taquipneia, hipercarbia,
rigidez muscular, acidose e hipercalemia. O tratamento
consiste na interrupg¢éo imediata do agente gatilho e ad-
ministracdo de dantrolene sodico intravenoso. Retardo
no diagnostico e no tratamento esta associado a eleva-
da mortalidade. Devido ao carater hereditario e associa-
¢ao com sindromes genéticas, a histéria clinica torna-se
importante na prevencgao de sua ocorréncia.'?

RELATO DE CASO

LHLA, 12 anos, masculino, filho de pais divorcia-
dos, compareceu, acompanhado da genitora, a con-
sulta pré-anestésica para cirurgia de herniorrafia ingui-
nal esquerda associada a postectomia, correcédo de
varicocele e exérese de cisto em epididimo. Genitora
negou comorbidades prévias ou histéria familiar co-
nhecida de hipertermia maligna. Até entéo, néo se sa-
bia acerca dos dois ébitos ocorridos na familia paterna,
decorrentes de HM. Exame fisico e exames pré-opera-
torios (hemograma, coagulograma, eletrocardiograma)
sem alteracdes, sendo liberado para procedimento ci-
rurgico de nivel ambulatorial.

Admitido na sala operatéria e realizada monitoriza-
¢do multiparamétrica (cardioscopia, medidas intermi-
tentes da presséo arterial ndo invasiva e oximetria de
pulso). Puncionado acesso venoso periférico e induzi-
da anestesia com fentanil 0,5 mcg/Kg e propofol 1%
2 mg/Kg. Manutencao anestésica com sevoflurano via

Luiz Alberto Bouzas Regueira’, Ethyenne Lacerda Moreira’,
Catharina Borges de Oliveira', Elton Pereira Sa Barreto Junior!

Palavras-chaves: hipertermia Maligna, Dantrolene, complicag¢des intraoperatérias
Key words: Malignant Hyperthermia, Dantrolene, Intraoperative Complications

mascara facial, mantendo-se em ventilagéo esponta-
nea, circuito aberto (sistema de Baraka) e monitoriza-
¢do continua da capnografia. Procedida anestesia re-
gional com Novabupi® 0,5% sem vasoconstrictor pelo
cirurgido pediatrico. Paciente passou a cursar com ta-
quicardia e hipercarbia. Feita suspeita de plano anes-
tésico superficial, sendo complementadas dose de fen-
tanil (total de 2 mcg/Kg) e anestesia regional. Evoluiu
entdo com contratura generalizada, sudorese profusa
e hipertermia (temperatura = 39,5°). Nesse momento,
feito o diagnostico de hipertermia maligna com inter-
rupgéo do anestésico halogenado, intubagéo orotra-
queal, solicitagdo do dantrolene, resfriamento ativo e
coleta de exames. Gasometria evidenciando acidose
metabolica importante e hipercalemia. Procedida mo-
nitorizacédo invasiva (pressdo arterial, acesso venoso
central, sondagem vesical) e passagem de cateter de
hemodialise. Administrados gluconato de calcio, bicar-
bonato de sodio, iniciada solugéo polarizante e drogas
vasoativas. Cursou, todavia, com parada cardiorrespi-
ratéria (PCR) em fibrilagdo ventricular com retorno a
circulagédo espontanea (RCE) apo6s desfibrilagdo e ma-
nobra de ressuscitagdo cardiopulmonar (RCP). Inicia-
da administracéo de dantrolene (3 bolus de 2,5 mg/kg
e infusdo continua de 1 mg/Kg/h). Apresentou novos
episodios de PCR (total de 06) em atividade elétrica
sem pulso (AESP) com RCE apés RCP e medidas
para hipercalemia. Encaminhado para a Unidade de
Terapia Intensiva (UTI) ap6s melhor controle hemodi-
namico. A despeito de todas as medidas, evoluiu com
piora hemodinamica progressiva, cursando com assis-
tolia e 6bito horas ap6s admissao na UTI.

DISCUSSAO

A Hipertermia Maligna € uma doenca farmacoge-
nética, de heranga autossémica dominante, caracte-
rizada por reagdo hipermetabdlica apés exposicédo a
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agentes desencadeantes (anestésicos halogenados
e succinilcolina). As crises tipicas apresentam qua-
dro bastante semelhante ao paciente previamente
relatado (taquicardia, hipercarbia, hipertermia, rigidez
muscular, acidose metabdlica e hipercalemia). Porém,
devido principalmente a penetrancia genética variavel
da sindrome, pode manifestar-se de formas atipicas,
frustras, como espasmo de masseter isolado, até sua
forma fulminante. Sua incidéncia varia de 1:50000
anestesias em adultos a 1:15000 em criangas, sendo
0 género masculino aparentemente mais afetado.®*

Aproximadamente 50%-80% dos casos sdo rela-
cionados a mutagdes no gene do receptor de rianodi-
na tipo 1 e, em uma minoria, a muta¢des no canal de
calcio di-hidropiridinico. Ambos séo responsaveis pelo
controle dos niveis intracelulares de calcio nas células
musculares esqueléticas. Nos individuos predispos-
tos, exposicdo a agentes desencadeantes provoca
aumento excessivo dos niveis intracelulares, com con-
sequente estimulo a contragdo muscular persistente,
hipermetabolismo e rabdomiélise (Fig 1)."

Feita suspeita diagnéstica de HM, recomenda-se
a interrupcédo imediata dos agentes anestésicos, hi-
perventilagdo com O, a 100% em alto fluxo (10l/min),
correcéo da acidose metabdlica com bicarbonato de
sodio (1 — 4 mEg/Kg), resfriamento ativo até 38°C, mo-
nitorizagdo do débito urinério e, se necessario, uso de
diuréticos, corre¢ao de hipercalemia, além da adminis-
tracéo precoce de dantrolene. Observacao na UTI por,
pelo menos, 24h é recomendada mesmo ap6s controle
adequado dos sintomas.*

O dantrolene, um derivado hidantoinico, é a Unica
medicacado efetiva em reverter os sintomas de HM.
Essa propriedade do dantrolene esta possivelmente
relacionada a sua capacidade em inibir o efluxo de
calcio do reticulo sarcoplasmatico das células muscu-
lares esqueléticas. Recomenda-se a administracéo de
bolus de 2,5mg/Kg (total de 10mg/Kg) a cada 5 a 10
minutos até controle dos sintomas. Sua administracéo
precoce esta relacionada a redugdo da morbimortali-
dade. A Resolucdo do Conselho Federal de Medicina
(CFM 1802/2006) inclui o dantrolene na lista de far-
macos obrigatoriamente disponiveis em instituicbes
onde qualquer anestesia é realizada. Recomenda-se
a disponibilidade imediata de trinta e seis frascos da
medicacao (frasco contendo 20mg), correspondente a
dose para adulto de 70 kg.®

Diante da gravidade do quadro clinico, prevengéo é
a melhor estratégia para a abordagem da HM. Adequa-
da histéria clinica e identificagdo dos individuos sus-
cetiveis sdo essenciais para planejamento anestésico

e )

apropriado. No caso especifico relatado, o agravante
do desconhecimento da genitora da historia paterna de
HM num contexto de divorcio litigioso impossibilitou a
identificacdo e diagnéstico de susceptibilidade. O diag-
néstico de susceptibilidade é feito através do teste de
contragéo ao Halotano e a cafeina em material obtido
por biépsia muscular em centros especializados."

Pacientes suscetiveis podem ser anestesiados
com seguranca, inclusive em nivel ambulatorial, des-
de que adequado preparo anestésico seja realizado.
Técnicas de anestesia regional sdo preferiveis, po-
rém, na impossibilidade para realizagdo das mesmas,
recomenda-se 0 uso de anestésicos “seguros” (exceto
halogenados e succinilcolina) ap6s preparo do apare-
Iho de anestesia. O preparo do aparelho de anestesia
¢é feito com a retirada dos vaporizadores, troca da cal
sodada, passagem de fluxo de oxigénio continuo com
dez litros por minuto durante 10 minutos, instalacéo de
novo circuito e troca da bolsa de ventilagdo.'#

Infelizmente, nem sempre as crises de HM podem
ser evitadas. Deteccdo precoce, administragéo ime-
diata de dantrolene e presenca de equipe multidis-
ciplinar adequadamente treinada para assisténcia ao
paciente sdo fundamentais para a obtencdo de me-
Ihores resultados.

Resting neuromuscular junction Activated neuromuscular junction

Voraga-gated —L— Nerve terminal
Ca2+ channal W
.

e

e oy Acetylcholine
Acatylcholing-

gated cation (I S
channgl — - _ Violtage-gated

- . Ca?* channel
Vollage-ga {]
Na+ channel e

Figura 1 - Canais de célcio envolvidos na transmisséo

neuromuscular e acoplamento excitagdo-contragao.
Fonte: MILLER, 2009, p. 1183
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Relato de Caso em Cirurgia Geral

Tratamento da hérnia paraesofagica associada ao volvo gastrico:

relato de caso e revisao bibliografica

@,E

RELATO DE CASO

M.N.S., masculino, 34 anos, natural e procedente
de ltabuna-Bahia, com histéria de tratamento cirurgi-
co de doencga do refluxo gastroesofagico ha 06 anos,
evoluindo com recidiva dos sintomas e apresentando
hérnia paraesofagica, sendo reoperado ha 01 ano e 4
meses, com correcdo de hérnia de hiato e aplicacédo
de tela. Foi admitido na emergéncia do Hospital Santa
Izabel, devido ao novo quadro de disfagia e vémitos
borraceos ha 05 dias.

Ao exame, encontrava-se em bom estado geral,
corado, emagrecido, afebril, eupneico e normoardico.
Ausculta pulmonar e cardiaca sem alteragdes signifi-
cativas. Abddbmen era plano, flacido e completamente
indolor a palpacéo.

Figura 1 - Tomografia de abdémen sem contraste evi-
denciando volumosa hernia paraesoféagica.

Foi realizada tomografia de abdémen que eviden-
ciou grande deslocamento do estébmago para o torax
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(Figura 1). Realizado estudo contrastado do es6fago-
-estbmago-duodeno com evidéncia de hérnia hiatal
paraesofagica (Figura 2). Submetido a endoscopia
digestiva alta com achado sugestivo de volvo gastri-
co sem sinais de sofrimento de mucosa, presenc¢a de
alargamento do hiato diafragmético e com facil trans-
posicao do endoscépio para o duodeno. Foi realizada
a tentativa de passagem de sonda nasoenteral pelo
volvo gastrico, durante procedimento endoscopico, po-
rém, devido a tortuosidade do trajeto, néo foi possivel
posicionamento da sonda em local adequado. Entao,
foi iniciado suporte nutricional por via parenteral por
cateter central de insercéo periférica.

Foi optado pela abordagem cirGrgica sendo obser-
vado no intraoperatério volumosa hérnia hiatal, com
aproximadamente dois tercos do estdmago na caixa
toracica. Além disso, foi observado presencga de tela
bem posicionada, incorporada ao diafragma. Realiza-
do gastroplastia pela técnica de Collins, com ressec-
¢ao completa do saco herniario e confeccao de nova
valvula antirrefluxo por técnica de Nissan modificada e
fixacdo do corpo géstrico a parede abdominal.

deno evidenciando hérnia paraesofagica com presenca
de estdmago contrastado intratorécico.
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REVISAO BIBLIOGRAFICA

O volvo géstrico é definido como uma tor¢do anormal
do estdbmago, em torno do seu préprio eixo, podendo
levar a obstru¢do do lumen, com consequente necrose
e perfuracéo. Os indices de mortalidade relacionados
ao quadro agudo estéo entre 30-50%, demonstrando a
importancia do diagnéstico e tratamento precoces’.

Por etiologia, o volvo géastrico pode ser classificado
em primério ou secundario. A forma primaria geralmente
esté associada a frouxidao dos ligamentos de sustenta-
¢éo do estdbmago. O volvo secundario pode ocorrer por
varios fatores: eventracédo do diafragma, aderéncias ab-
dominais, paresia de nervo frénico, ruptura traumatica
de diafragma ou anormalidades esplénicas.

Clinicamente, o volvo gastrico pode se apresentar
como sindrome de abdome agudo ou com sintomas
gastrointestinais cronicos inespecificos. A admiss&o,
a sintomatologia dependera de varios fatores, como
idade do paciente, progressdo da doenca, grau de ro-
tacdo e a presenca de sinais de complicacao (necrose,
perfuracéo). A triade de Borchardt’s, classicamente as-
sociada aos quadros de volvo gastrico, é caracterizada
por dor epigéstrica continua com distensao abdominal,
vémitos e dificuldade de progressédo da sonda naso-
gastrica. Ressalta-se que apenas 75% dos pacientes
afetados por essa patologia manifestam a triade.?

O diagnostico precoce do volvo gastrico envolve
principalmente um alto indice de suspeicao e a utiliza-
¢ao de exames de imagem comprobatérios®. O uso de
radiografia simples ou contrastada de térax e abdome
pode mostrar a presenca de bolha gastrica dentro do
compartimento toracico?, visto que a presenca de hér-
nias diafragmética e hiatal sdo associa¢gdes comuns
com quadros de volvo gastrico®. O uso de tomogra-
fia computadorizada para diagnéstico desses casos
se tornou comum apés a disseminagdo do método e
tem como vantagem a maior acuracia em relagéo a
radiografia simples*. O uso de endoscopia digestiva
alta pode auxiliar na avaliagdo do grau de sofrimento
da parede gastrica, além de descomprimir e reduzir o
volvo em alguns casos®.

A estabilizacdo do paciente, com correcéo de pos-
siveis distarbios hidroeletroliticos, é imperativa®. O
volvo gastrico € uma patologia de tratamento eminen-
temente cirtrgico. As opg¢des de tratamento cirdrgico
incluem desde a gastropexia anterior, apds a correcao
do volvo, até, se necessario, gastrectomia parcial ou
total, a depender da extenséo e do grau de sofrimento
da parede gastricas.

A doenca do refluxo gastroesofagico (DRGE) é
uma condi¢&o crbnica e frequente que acomete cerca

de 10%?* da populacéo geral e corresponde a cerca de
75% das afecgbes esofagicas, com aumento progres-
sivo de sua incidéncia ao longo dos anos’. O tratamen-
to cirurgico é definitivo, na maioria das vezes, uma vez
que a valvula confeccionada restaura a competéncia
do esfincter esofagico inferior e a hiatoplastia reduz
e trata a eventual hérnia hiatal associada. Atualmen-
te ndo ha duavidas de que o tratamento cirdrgico da
DRGE por videolaparoscopia é efetivo e seguro, com
taxas de sucesso acima dos 85%38, sendo considerado
0 “padrdo-ouro” da videocirurgia. Entretanto, algumas
complicagbes e falhas tém sido descritas no pos-ope-
ratorio®, dentre elas a estenose da juncao esofagogas-
trica, a disfagia devido a hiatoplastia muito “apertada”
ou fundoplicatura realizada com o corpo gastrico ou
ainda migracdo da fundoplicatura para o térax por
deiscéncia da hiatoplastia.

Apéds a correcgao cirurgica do refluxo gastroesoféa-
gico, algumas queixas sdo comuns, como distens&do
pbs-prandial, dificuldade de eructar e vomitar e, as ve-
zes, disfagia™. No caso de disfagia persistente, prin-
cipalmente quando associada a perda de peso ou de
disfagia importante também a liquidos, deve ser reali-
zada investigacao diagnéstica minuciosa'.

Ainvestigacao pds-operatdria deve incluir endosco-
pia digestiva alta e sempre estudo contrastado do trato
digestivo alto, devendo-se optar sempre que possivel
pela realizagdo de cinerradiografia do eséfago, esto-
mago e duodeno.

No caso relatado, temos o exemplo de uma das
complicagbes da cirurgia antirrefluxo, o desenvolvi-
mento de hérnia paraesofégica, evoluindo com volvo
gastrico. A hérnia paraesofagica apresenta-se em uma
idade média de 65-75 anos'2. Acredita-se que a maio-
ria dos pacientes com hérnia paraesofagica € assinto-
matica. Os sintomas que podem surgir séo obstrucgéo,
pirose ou sangramento. A obstrucdo na juncéo gastro-
esoféagica (JEG) ou ao nivel do piloro pode ocorrer por
torcao intermitente do estdmago, ao longo de seu eixo.
Se a JEG estiver obstruida, o paciente se queixara de
disfagia e regurgitacao, enquanto a obstru¢édo da saida
gastrica produz nauseas, vomitos e dor epigéstrica ou
toracica. A doenca do refluxo gastroesofagico &€ mais
comum na hérnia hiatal deslizante, mas também pode
ocorrer na hérnia paraesofagica.

As hérnias hiatais sao classificadas em quatro tipos e a
tipo 1ll, conhecida como uma hérnia “mista”, € uma hérnia
paraesofagica e resulta de uma combinag&o de tipo desli-
zante tipo | e a hérnia do tipo I1"3. No adulto, a hérnia hiatal
paraesofagica € a causa mais comum relatada de volvo
géstrico, podendo corresponder a 75% dos casos.™
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A necessidade de correcdo cirirgica de hérnias
paraesofagicas assintomaticas é controversa. Muitos
cirurgides, citando os influentes estudos de Belsey' e
Hill'®, defendem o reparo eletivo de todas as hérnias
paraesofagicas, independentemente dos sintomas. O
raciocinio dessa abordagem é profilatico. Um estudo
de Stylopoulos et al. revelou que a mortalidade da
cirurgia de emergéncia foi menor do que o esperado
(5,4%), e que a probabilidade anual de requerer ci-
rurgia de emergéncia durante o acompanhamento de
uma hérnia paraesofagica foi de 1,1%. Esses achados
sugeriram que a espera vigilante era uma estratégia
apropriada para hérnias paraesofagicas assintomati-
cas ou minimamente sintomaticas. Por outro lado, foi
indicado reparo cirdrgico para hérnias paraesofagicas
sintomaticas.

O advento de opg¢des cirirgicas minimamente inva-
sivas para a cirurgia abdominal superior levou a acei-
tacdo generalizada da abordagem laparoscépica da
doencga. Quando comparadas com a abordagem aber-
ta, as vantagens da laparoscopia incluem melhor vi-
sualizacdo, permitindo uma mobilizagdo mais extensa
do es6fago toréacico, além de menor morbidade, me-
nor tempo de permanéncia hospitalar e recuperacéo
mais rapida'’. Vérias técnicas tém sido defendidas na
literatura durante as eras abertas e laparoscépicas do
reparo da hérnia hiatal, incluindo resseccao do saco
herniario, mobilizagdo adequada do esbfago toracico,
fundoplicatura, gastropexia e reforco da crura com
uma malha protética'®. Uma ampla revisédo da literatu-
ra sobre uso de préteses em hiatoplastias foi publicada
recentemente por Johnson et al.'® demonstrando que
a recorréncia de hérnia paraesoféagica foi de 2,6% no
grupo com prétese e 15% no grupo sem protese.

Ambos fatores técnicos e relacionados ao paciente
podem afetar a durabilidade da vélvula antirrefluxo ou
retorno dos sintomas. A principal falha na fundoplicatura
inclui alteragdes na confecgao da fundoplicatura, falha
no hiato, hérnia paraesofégica ou deslizamento da val-
vula de Nissen (54%). Barrett foi o primeiro a descrever
a relacdo entre pacientes com refluxo gastroesofagico
e 0 esOfago curto (auséncia de 2-3cm de esbéfago intra-
-abdominal livre de tensao apds a completa dissec¢ao
do eséfago mediastinal). A presenca de um eséfago
curto durante o tratamento cirtrgico do refluxo gastro-
esofagico implica em uma maior probabilidade de re-
corréncia. Neste sentido, a técnica descrita por Collis,
que utiliza um grampeador para confeccionar um tubo
gastrico de 3-6cm no segmento proximal do estbmago,
associada com uma técnica de fundoplicatura, mostrou-
-se eficiente no tratamento desta condi¢éo.?

T )

Assim, observou-se no caso relatado um paciente
previamente operado para tratamento de doenca do
refluxo géastrico esofagico recidivado, tendo sido apli-
cado tela previamente, que evoluiu com sintomas dis-
fagicos e achado em tomografia de hérnia paraesofa-
gica e de volvo géastrico em endoscopia, sendo optado
pelo tratamento a gastroplastia pela técnica de Collis e
confeccéo de nova valvula antirrefluxo por técnica de
Nissen, por videolaparoscopia, evoluindo com melhora
dos sintomas relacionados ao refluxo e disfagia.

Portanto, conforme se observa na literatura, a es-
colha do paciente adequado para ser submetido a téc-
nica Collis-Nissen ndo aumentou a taxa de disfagia,
persisténcia do refluxo ou deiscéncia de anastomose.
Por outro lado, podendo ser benéfica na resolugéo dos
sintomas tipicos, relacionados ao refluxo em, aproxi-
madamente, 80% e disfagia em 40% dos pacientes.®
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Resumo de Artigo em Clinica Médica

Mutacao do receptor androgénico e sindrome de insensibilidade

androgénica parcial em individuo 47, XXY

INTRODUCAO

A sindrome de Klinefelter (KS) € uma das desor-
dens cromossdmicas mais comuns, sendo representa-
da, classicamente, pelo cari6tipo 47,XXY em homens.
A sindrome de insensibilidade androgénica (AIS) re-
sulta de disfungao no receptor de andrégenos (AR) em
individuos 46XY. Na forma completa da AIS (CAIS), o
paciente tem genitalia externa tipicamente feminina,
mas, na forma parcial da AIS (PAIS), o fenétipo é varia-
do. Este € o primeiro relato de paciente com cariétipo
47, XXY e fen6tipo de PAIS.

RELATO DE CASO

Paciente de 22 anos, com histéria de ambiguidade
genital ao nascimento, telarca aos 15 anos, amenor-
reia e massas inguinais bilaterais. Ao exame fisico,
apresentava indice de massa corporea de 29,8 kg/mz,
distribuicdo de gordura ginoide, desenvolvimento ma-
mario completo, pelos pubianos escassos (escore 3,
segundo critérios de Tanner) e genitalia externa com
clitoromegalia (3,5 cm). As gonadotrofinas estavam
aumentadas e a testosterona total, elevada, conside-
rando-se a referéncia para o sexo feminino. Ultrasso-
nografia pélvica ndo detectou Utero e ndo havia his-
téria familiar de infertilidade, ambiguidade genital ou
amenorreia primaria.

O cariétipo foi 47,XXY. Devido a suspeita de AlS,
foi realizado o sequenciamento do gene AR, que
demonstrou mutagdo heterozigbtica c¢.2546dupA
(p.-Asn849Lysfs*32). Extensa andlise microssatélite
do cromossomo X da paciente revelou homozigose do
braco curto inteiro (Xq) e heterozigose do brago longo
(exceto para um marcador Xp), sugerindo isodissomia
materna parcial. O evento de cruzamento provavel-
mente ocorreu no intervalo entre Xp11.22 e Xg21.1.

CONCLUSAO
Trata-se do primeiro caso relatado compativel com
Sindrome de Klinefelter com fenétipo feminino, devido

e

Hyndiara Frota Oliveira' e Alina Coutinho Rodrigues Feitosa'

Palavras-chave: sindrome de resisténcia a andrégenos, receptores androgénicos,

sindrome de klinefelter

Key words: androgen-insensitivity syndrome, receptors androgen, klinefelter syndrome

associagdo com mutagéo do gene do AR, que conferiu
clinica de PAIS.

COMENTARIOS

A sindrome de Klinefelter € a desordem mais co-
mum dos cromossomos sexuais, acometendo 1 em
cada 600 meninos no mundo. A forma de apresenta-
¢éo classica, encontrada em 80 a 90% dos casos, é
associada a presenca do cariétipo 47,XXY, e manifes-
ta-se, de modo geral, com sinais de hipogonadismo,
além de ginecomastia e infertilidade. Todavia, distintos
fenétipos podem ser encontrados e estdo associados
a fatores como idade, tempo de duracgdo da doenca e
alteracbes genéticas especificas.!

O AR faz parte de uma familia de receptores nucle-
ares essenciais para a agéo dos andrégenos na forma-
¢éo das caracteristicas sexuais masculinas primarias e
secundarias.2 A sindrome de insensibilidade androgé-
nica ocorre por mutacdes no AR, podendo expressar-
-se de forma completa (CAIS) ou parcial (PAIS). E uma
doenca com heranca ligada ao cromossomo X, que
afeta pacientes com cariétipo 46, XY.

Os individuos com a forma CAIS apresentam geni-
talia externa tipicamente feminina, porém sem a pre-
senca dos anexos derivados do ducto de Muller. Cur-
sam também com histéria de amenorreia primaria e
presenca de massas inguinais bilaterais. A forma PAIS
pode ter distintos fenétipos, que variam desde a pre-
senca de ambiguidade genital ao achado de fenétipo
feminino tipico com clitoromegalia e fusao parcial dos
pequenos labios.2 O presente caso apresentou-se com
historia e achados clinicos compativeis com PAIS.

Além dos achados clinicos, a paciente tinha con-
centragbes de gonadotrofinas aumentadas (FSH= 36
U/L, LH= 13 U/L; referéncia: 1.5-12.8 U/L e 0.3-12.0
U/L, respectivamente) e testosterona elevada (T=700
ng/dL; referéncia em mulheres <98ng/dL). Os resulta-
dos foram compativeis com as alteracoes identificadas
em individuos com insensibilidade aos andrbégenos,
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em que encontram-se concentracdes elevadas de LH
e normais a elevadas de FSH, estrégenos e testoste-
rona, quando comparadas as concentra¢des dos ho-
mens sem doencga.®

A presenca de mutacdes no gene do AR ja foi iden-
tificada em pacientes com KS, previamente." Valen-
te et al. estudaram uma populacdo de 135 pacientes
com KS, dos quais 8 pacientes apresentavam muta-
¢bes compativeis com insensibilidade aos andrége-
nos. A comparagao entre os grupos, no entanto, néo
revelou diferencgas clinicas associadas a presenca de
mutagdes previamente relacionadas a sindrome de in-
sensibilidade androgénica.* De forma que é relevante
ressaltar que a presenca de mutagéo ndo determina o
fenétipo de modo isolado e que distintos mecanismos
de ativacao e inativacdo génicas e a presenca de ho-
mozigose ou heterozigose podem determinar diferen-
tes apresentacdes fenotipicas.®

No presente relato, foi identificada a mutagéo
p.Asn849Lysfs*32, que esta associada a forma CAISS,
contudo a paciente cursou com quadro clinico compa-
tivel com a forma parcial da sindrome. A hipétese que
possivelmente justifica o evento é o fato de que a pre-
senga de mutag@o ndo é o unico preditor do fenétipo.!
Na paciente do presente caso, a ocorréncia de dois
cromossomos X, devido a KS (47,XXY), pode ter leva-
do a reducéo do impacto da mutagéo AR por mecanis-
mos de inativagao-X, permitindo o desenvolvimento de
caracteristicas compativeis com PAIS.*5

Na literatura, ha descricdo de dois pacientes com
caridtipo 47, XXY, associado a mutagbes compativeis
com sindrome de insensibilidade androgénica e de-
senvolvimento do quadro de CAIS. "8 Porém, ndo ha
relatos anteriores com a apresentacao tipica de PAIS.

Trata-se, portanto, do primeiro relato de caso de in-
dividuo com cari6tipo 47, XXY, associado a mutagédo
do AR, desenvolvendo um fenétipo equivalente a for-
ma PAIS. O achado fenotipico incomum pode ser jus-
tificado por mecanismos génicos variados, incluindo a
inativacdo-X em um paciente com duplo cromossomo
X, com a consequente atenuacédo da mutacdo do re-
ceptor, resultando em caracteristicas similares a PAIS.
Sugere-se que pacientes com sindrome de Klinefelter
e genitélia externa atipica devam ser avaliados quanto
a possibilidade de AIS.
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Resumo de Artigo em Ortopedia

Necrose avascular da cabeca femoral em pacientes pediatricos
acometidos por disfuncao do quadril

INTRODUCAO

A anemia falciforme é a doenga hematolédgica he-
reditaria mais comum no mundo e a mais prevalente
no Brasil. A Bahia apresenta a maior prevaléncia da
doenca (5,48%), seguida de Alagoas (4,83%), Piaui
(4,77%) e Para (4,40%). A doenca falciforme gera gra-
ve anemia associada a fendbmenos tromboembolicos
e vaso-oclusivos. Estima-se que 4 a 12% destes fen6-
menos corram na microcirculagdo 6ssea, propiciando
crises dolorosas (crises falcémicas), infecgdes, infar-
tos 6sseos e osteonecrose da cabega femoral (ONCF).

ONCF é uma entidade clinica que resulta da di-
minuicdo ou interrupgao do fluxo sanguineo para a
cabeca femoral, levando a necrose 6ssea, perda do
trabeculado medular e colapso subcondral, geran-
do deformidade com destruigdo articular secundaria.
E uma condicéo grave do quadril, associada & dor e,
consequentemente, limitagdo para atividades de lazer
e de vida diaria.

A OCNF na anemia falciforme tem uma relacéo di-
reta com a idade, sendo sua prevaléncia de aproxima-
damente 3% em menores de 15 anos, subindo para
8,7 a 12,4% até 21 anos e progredindo para cifras
maiores que 50% na populacdo acima de 35 anos. A
abordagem da osteonecrose na populagéo pediatrica
seria, portanto, o ponto de partida para evitar a instala-
¢céo e progressao da doenca articular.

O objetivo do estudo foi verificar a prevaléncia de
ONCF em pacientes com anemia falciforme portado-
res de disfungdo do quadril, na faixa etaria infantil, e
avaliar a presenca de fatores de risco associados a
ONCEF nestes individuos.

MATERIAL E METODOS

Foi realizado estudo seccional comparativo (descri-
tivo e analitico) em um grupo de pacientes portadores
de doenca falciforme e disfungéo do quadril originarios
do Centro de Hematologia e Hemoterapia do Estado
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da Bahia (HEMOBA) e avaliados no ambulatério de
Ortopedia Pediatrica do Hospital Santa Izabel, para
verificagcdo da presenga de necrose avascular da ca-
beca femoral.

Os participantes do estudo foram divididos em um
grupo denominado “Grupo NAV”, que reuniu os pacien-
tes com diagnostico confirmado de NAV; e em outro
grupo denominado “Grupo Comparagéo”, que reuniu
0s néo-portadores de NAV.

Este estudo avaliou a condigéo clinica dos quadris
de 92 individuos com doenga falciforme menores de
21 anos. Do total de pacientes avaliados, 43 apresen-
taram quadris considerados disfuncionais. Trinta e trés
individuos foram avaliados por anamnese, exame cli-
nico e questionario padronizado para coleta de dados
sociodemograficos. A avaliagdo radiografica foi realiza-
da utilizando os critérios de Ficat e Arlet para pacientes
com anel epifisario fechado, e de Catterral e Lloyd-Ro-
berts para pacientes com anel epifisario aberto.

RESULTADOS

Tomando-se como base o numero original de 92
sujeitos no inicio do estudo, 43 individuos apresenta-
ram disfuncéo do quadril, 0 que representa 46,7% do
total. Dos pacientes que compareceram para reavalia-
¢80 (33 no total), 13 tiveram o diagnéstico de necrose
avascular da cabeca femoral (NAV) confirmado. Isto
significa que a prevaléncia global de ONCF no nosso
estudo foi de 39,4% entre os pacientes com disfungéo
do quadril. Desta forma, o Grupo NAV foi composto por
13 individuos e o Grupo Comparagéo alocou 20 outros
pacientes.

DISCUSSAO

Nossos resultados demonstraram que a prevalén-
cia de necrose avascular da cabeca femoral em pa-
cientes pediatricos portadores de disfungéo clinica do
quadril é de 39,4%. Também foi possivel evidenciar
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que a osteonecrose esteve associada significativa-
mente com maior altura dos pacientes, maior tempo
de diagnostico, trauma prévio e presenca de dor no
quadril; menor média do escore de Chanrley, menor
taxa de hemoglobina fetal e maior valor de hemoglo-
bina.

E possivel que altos niveis de HbF atuem como
protecéo, especialmente contra comorbidades que se
relacionam com vaso-oclusdo e aumento da visco-
sidade. As células contendo alto teor de HbF (cerca
de 20%), chamadas células F, ttm uma sobrevivén-
cia mais prolongada que as células chamadas nao
F, que contém apenas HbS. Em estudos experimen-
tais também ja foi possivel revelar que altos niveis de
HbF presente nos eritrcitos sdo capazes de atrasar
0 processo de polimerizagdo da hemoglobina, tendo
em vista que a mistura HbF-HbS produz um efeito
antipolimerizador com potencial de inibir até 50% da
polimerizacao da HbS.

Nosso artigo apresenta pela primeira vez na litera-
tura cientifica a relevante associacao entre disfungcéo
clinica do quadril e osteonecrose da cabeca femoral.
A osteonecrose, nestes casos, esteve associada a
menor taxa de hemoglobina fetal (7,2 versus 11,8),
dando suporte a hipotese de que a hemoglobina fetal
pode funcionar com fator de protecédo contra a necro-
se avascular.
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Resumo de Artigo em Otorrinolaringologia

Mioepitelioma de septo nasal: caso raro de envolvimento

extraglandula salivar

INTRODUCAO

Mioepitelioma € uma neoplasia benigna rara, mais
frequentemente encontrada nas glandulas saliva-
res, representando, porém, apenas 1% de todos os
tumores dessas glandulas. Nas glandulas salivares
maiores tem predilecao pela parétida e nas salivares
menores pela regido do palato e cavidade oral." O
acometimento extrassalivar é ainda mais raro e pou-
cos casos acometendo a cavidade nasal foram rela-
tados na literatura?®.

RELATO DE CASO

Paciente MES, sexo feminino, 54 anos, atendida no
departamento de otorrinolaringologia com histéria de
obstru¢édo nasal progressiva e episédios autolimitados
de epistaxe pela fossa nasal direita ha cerca 1 ano.
Videoendoscopia nasossinusal revelou lesdo irregu-
lar, vascularizada, ocupando quase completamente
a fossa nasal direita e a tomografia computadorizada
(TC) de face demonstrou captacédo heterogénea de
contraste pelo tumor (Figura 1). Foi realizada, portan-
to, resseccdo endoscédpica completa da leséo, que se
originava do septo nasal. Foram removidas mucosa
septal ipsilateral e cartilagem septal como margens
cirurgicas, optando-se pela preservagdo da mucosa
contralateral, que se encontrava aparentemente livre
de doenca (Figura 2).

O estudo anatomopatolégico demonstrou aspectos
morfoldégicos compativeis com mioepitelioma, apesar
da presenca focal de matriz condroide e ocasionais
estruturas ductais. Imuno-histoquimica apresentou
positividade para proteina &cida fibrilar glial (GFAP),
actina de mdasculo liso, citoqueratinas (AE1AE3 e
MNF116), calponina, P63, S100 e CD99. A margem
septal mostrou-se comprometida pelo tumor, porém foi
optado pelo seguimento, e ap6s dois anos de acom-
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panhamento ndo houve sinais de recidiva tumoral ou
metéstases.

DISCUSSAO

Os tumores da cavidade nasal e seios paranasais
sdo muito infrequentes, representando menos de 1%
de todos os tumores de cabeca e pesco¢o.2 O mioepi-
telioma é um tumor de crescimento lento das glandulas
salivares e seus principais sintomas séao obstrucao na-
sal e epistaxe*®, sintomas apresentados pela paciente
do caso. A tomografia ndo tem um padréo bem-defini-
do, porém é um importante exame para o planejamen-
to terapéutico.

O mioepitelioma é composto de células mioepite-
liais e pode ter padrao de crescimento sélido, mixoide
ou reticular. Os tipos celulares encontrados sao fusi-
formes, plasmocitoides, epitelioides e células claras.
O padrao de crescimento e tipo celular ndo alteram o
prognéstico da doenca.®” Esse € um tumor classica-
mente definido como néo tendo diferenciagdo ductal,
porém diversos autores adotaram uma definicdo me-
nos rigida, incluindo a presengca de um pequeno nu-
mero de ductos (presenca em menos de 5% do campo
examinado), assim como no presente caso e também
em outros casos relatados de mioepitelioma de cavi-
dade nasal.® O principal diagnéstico diferencial dessa
neoplasia é o adenoma pleomorfico, porém neste as
células mioepiteliais apresentam-se em proporcao va-
riada e as formagdes ductais sdo numerosas.®’

A imuno-histoquimica é necessaria para confirma-
¢ao diagnéstica, sendo caracteristicamente positiva
para citoqueratinas, S-100, calponina, actina de mus-
culo liso, miosina, vimentina, GFAP e antigeno carci-
noembriogénico.® O principal marcador para o mioepi-
telioma é a proteina S-100, e dificilmente o diagnéstico
podera ser feito se estiver negativo.” No caso apresen-
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tado, houve positividade para citoqueratinas, S-100,
calponina, actina de musculo liso e GFAP.

Em todos os casos relatados na literatura, o trata-
mento cirdrgico foi realizado e a recorréncia tem sido
associada a resseccédo incompleta da leséo.® Essa ne-
oplasia ndo é radio ou quimiossensivel e necessita de
um longo periodo de acompanhamento, ja que a re-
corréncia variou de 35% a 50% e taxas de metastase
de 8,1% a 25% em diferentes trabalhos.™ O presente
caso ndo apresentou recorréncia ou metéstase dois
anos ap0s cirurgia.

Apesar de raro, publicagdes de envolvimento extra-
glandula salivar desse tumor aumentaram substancial-
mente nos ultimos anos, o que faz os autores questio-
narem se essa é uma doencga subdiagnosticada. Os
avang¢os no conhecimento e técnica na patologia e
imuno-histoquimica podem nos ajudar a diagnostica-la
cada vez mais frequentemente no futuro.

FIGURAS

o

Figura 1 - Tomografia computadorizada. Cortes coronal
(esquerda) e axial (direita) demonstrando captacdo de
contraste heterogénea pelo tumor.

Figura 2 - Aparéncia endoscépica. Pré-operatério (es-
querda) e imediatamente apds resseccao (direita). Tu=
tumor. S= septo nasal.
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Artigo Multiprofissional em Servico Social

Estabelecimento do vinculo e comportamento compassivo na

relacao paciente/familia/equipe multiprofissional, um manejo para
minimizar os impactos no processo de terminalidade

INTRODUGAO

Cuidar de pessoas é um grande desafio e para tan-
to se faz necessario embasamento técnico, mecanis-
mos na atuacado para estabelecer uma comunicacéo
impecavel na formacao e fortalecimento do vinculo.

Na pratica em cuidados paliativos, identifica-se
que a amorosidade, uma comunica¢do adequada,
empatica e congruente andam de méos dadas, além
do desenvolvimento de habilidades como a escuta
compassiva e profunda, expansao da percepc¢éo, in-
tervencao investigativa para identificagdo do contex-
to sociofamiliar, emocional, espiritual etc.

Acessar 0 universo de cada paciente é uma acgéao
que requer cautela e acima de tudo respeito. Afinal
€ neste instante que nos deparamos com a sua es-
séncia, aquilo que é o sentido da sua vida. Mesmo
quando nunca tenha sido tocado antes, exposto ou
vivenciado, é nesse momento que, muitas vezes,
tudo isso vem a tona. E o que fazer quando nao se
tem muito “tempo”?

Avelha pergunta: “Quanto tempo ainda tenho?” Au-
tomaticamente é resignificada para: “O que posso fa-
zer no tempo que tenho?” Com o foco na dignidade de
vida como direito inalienavel, pautado nos principios
dos Cuidados Paliativos, além do impecavel plano de
cuidado e controle de sintomas, é possivel viabilizar
para essas pessoas oportunidade de concretizagdo
dos seus desejos ou resolugdo de pendéncias.

Para uns, dar uma volta de carro para apreciar a
iluminacao do Natal, ir a praia para sentir a brisa so-
prar, o som das ondas do mar, ou até mesmo carregar
a filha no colo pela primeira vez é uma acéo rotineira.
Para outros, uma experiéncia tnica. E um pouco so-
bre isso que sera descrito neste relato de caso.

ERETTTE—— | )

Aline Camera Cintra’

Palavras-chave: cuidados paliativos, comportamento compassivo, terminalidade
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RELATO DE CASO

Este relato de caso abordara atuacdo do Assis-
tente Social junto a equipe de cuidados paliativos
ao paciente |.S.A, de 40 anos, sexo masculino, sote-
ropolitano, casado, pai de cinco filhos. Destes, dois
jovens adultos (21 e 22 anos) e trés menores (7, 12
anos e uma bebé de 1 més). Tem o seu filho pri-
mogénito (22 anos) como o seu principal cuidador
no domicilio. O paciente é o Unico contribuinte da
renda familiar. Em auxilio-doenca, trabalhava como
encarregado de equipe no ramo da construcao civil.
Residente e domiciliado na cidade de Salvador, em
imével préprio do tipo casa, com infraestrutura ade-
quada para as demandas da familia.

Regulado de um Hospital Geral do Estado e ad-
mitido na enfermaria de Cuidados Paliativos em abril
do ano vigente, com diagnéstico de neoplasia de
esbfago avancada, com metastase 6ssea para colu-
na dorsal. Paciente teve o diagnostico em setembro
de 2016, submetido a realizacéo da gastrostomia por
ser consideravel inoperavel. Evoluiu com dor intensa
e progressiva. Em janeiro do ano seguinte evoluiu
com perda subita de forga muscular em membros in-
feriores, desde entao passou a nao mais deambular.
Em marco foi internado no Hospital Geral por quadro
importante de dor, quando foi transferido para dar
seguimento com a Equipe de Cuidados Paliativos
deste hospital.

Lacido, orientado, no primeiro momento, pou-
co comunicativo, humor tendendo a introspeccéo,
queixando-se sempre de dor, dispneia, perda da
forca muscular, dificuldade de falar. Com alto nivel
de ansiedade e irritabilidade, ao ser abordado, rela-
ta brevemente sobre seu adoecimento, sobre suas
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perdas secundarias e os impactos fisicos e psicos-
sociais. Familia com limitagdo de revezamento entre
0s acompanhantes, pois genitora em pré-operatério
para cirurgia de catarata, genitor hospitalizado por
fratura em membro inferior e esposa em resguardo
do parto, além de cuidar dos outros filhos. Genitora e
filha com relato de exaustéo e dificuldade de enfren-
tamento, pois paciente apresenta periodos de agres-
sividade, com ofensas verbais, gritos e exigéncias
(por exemplo: que permanegam sempre em pé, ao
seu lado do leito). De forma contraditéria, ndo permi-
tia que os acompanhantes realizassem as refeicbes
ao seu lado, pelo fato de ndo poder comer também.
Para tanto foi realizada reunido familiar para organi-
zagdo de uma escala de acompanhante, bem como
esclarecimento do plano de cuidado do paciente.

Paciente portador de doenca oncologica avanca-
da, irreversivel, fora de possibilidade de tratamento
para controle de doenca. Definido com paciente e fa-
milia por seguimento em Cuidados Paliativos plenos
e compreendido como desproporcional medidas in-
vasivas de suporte a vida, como internagao em UTI,
intubacao orotraqueal, ventilacdo mecénica, uso de
drogas vasoativas, dialise e manobras cardiorrespi-
ratéria. Veio transferido com uso de analgesia fraca.
Diante do elevado quadro algico, foi otimizado anal-
gesia com éxito no controle da dor.

Em um segundo momento, paciente demons-
tra entendimento da sua condicao clinica, ao tempo
que questiona sobre a sua perda de performance e a
possibilidade de voltar ao trabalho. Justifica seu com-
portamento, que hora demonstra-se arredio, irritado,
entristecido e intolerante ao fato de estar distante dos
filhos, em especial da filha menor, de um més, que
s6 a viu uma Unica vez e ndo teve a oportunidade de
carregar. Durante atendimento referiu avaliar a possi-
bilidade de receber a visita das criancas.

Ap6s 0 manejo para controle de sintomas, pa-
ciente mais acessivel questiona para sua médica
paliativista sobre condi¢ao clinica. Refere que ne-
nhum médico havia “parado” para conversar com ele
antes. De maneira lenta e gradual foi explicado que
a doencga apresentou progressao para coluna, razéo
pela qual ndo conseguia mexer as pernas. Ele ques-
tionou se voltaria a andar, se ficaria bom, se ficaria
sem doencga, com vida normal. Foi esclarecido pela
paliativista que o envolvimento da coluna significaria
metéastase, tornando a doencga incuravel. Paciente
referiu entendimento que a sua condi¢cao era muito
dificil e solicitou apoio para convocar a familia para
conversar. Falou que esta sendo muito dificil lidar

com a perspectiva de piora progressiva, que nao
gostaria de depender de terceiros, mas deseja ser
mantido informado sobre tudo, para que possa pla-
nejar e definir o que fazer. Pautado no principio da
autonomia e na dignidade humana, o desejo do pa-
ciente foi cumprido e toda conduta foi compartilhada
com ele e seus familiares.

Apb6s abordagem ao paciente, contextualizando
a sua real condigcéo clinica, este passou um perio-
do bem introspectivo, com relato de “dor na alma”,
compreendido como dor total, aquela introduzida por
Cicely Saunders, a precursora dos Cuidados Paliati-
vos modernos, onde enfatiza a importancia de se in-
terpretar o fenébmeno doloroso ndo somente na sua
dimenséo fisica, mas também nas suas dimensdes
emocionais, sociais e espirituais, que influenciam na
origem e na expresséo da queixa dolorosa.

O contato com a sua finitude exacerbou varios
temores, mas a principal angustia era ficar sem ver
seus filhos e deixa-los desamparados. Durante aten-
dimento e diante do desejo antes exposto, de poder
receber a visita dos filhos, ap6s reunidao a equipe
multiprofissional, composta por médico, assistente
social, enfermeira e psicéloga definiu-se por viabi-
lizar um espaco para a efetivacéo deste reencontro.

Em data e hora previamente definidas, foi orga-
nizado um ambiente fora da enfermaria, com priva-
cidade e aconchego para o paciente receber a visita
da esposa, trés filhos menores e a mais velha, a sua
principal acompanhante hospitalar. Momento foi mo-
vido de muita emoc¢éo, pois o paciente teve a oportu-
nidade de carregar no colo a sua filha de um més de
vida, pela primeira vez, e conversar com seus filhos
maiores. Houve registro fotogréfico e filmagem para
eternizar esta lembranca e a equipe multiprofissional
monitorou esse encontro, que aconteceu com muita
tranquilidade e sem intercorréncia. Apés esse mo-
mento, o paciente retornou para a unidade sorrindo,
dor grau zero. Noite tranquila, sem sinais de descon-
forto e sem despertar em nenhum momento.

No dia seguinte a visita dos familiares, o paciente
abriu quadro de delirium, sendo iniciada a sedacéo
paliativa. Familiares fragilizados, porém demonstra-
ram entendimento do processo de finitude e associa-
ram a piora a “misséo cumprida” do paciente, em ter
se despedido dos seus filhos e esposa. Quatro dias
depois, o senhor |.S.A evoluiu a 6bito. Familiares
presentes, mobilizados, mas organizados. Diante da
elegibilidade e oportunidade de ser um doador de
cérneas, familia foi informada e de prontidao concor-
daram com o ato de amor ao proximo.

WA oo
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Entendendo que a intervencao da equipe de sau-
de responsavel pelos cuidados ndo se encerra com o
evento da morte, mas pautado na filosofia dos Cuida-
dos Paliativos, em dar continuidade durante o proces-
so de luto. Sete dias apés o falecimento do paciente
foi realizado telefonema de condoléncias, aproveitan-
do para oferecer um momento de acolhimento, o que
favoreceu como fechamento de um ciclo de cuidado.

DISCUSSAO

Os principios dos Cuidados Paliativos conclamam
a vida, promovendo uma assisténcia global focando
nas diversas dimensdes do individuo. Reconhecen-
do que o morrer € um processo natural, sua pratica
proporciona focar no que remete ao sentido da vida
do paciente, n&o priva-o de viver e planejar sua morte
de maneira digna. Desta forma, o estabelecimento de
vinculo, a préatica de uma escuta compassiva e pro-
funda s&o agbes essenciais para reduzir os impactos
oriundos do processo de finitude, além de oportunizar
ao paciente e sua familia um espaco para resolugéo
de pendéncias, construcdo de uma relacao afetiva e
verdadeira, estando atento para as suas necessida-
des e preferéncias, minimizando o seu sofrimento fi-
sico, psicossocial e espiritual.
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[ " Santa lzabel, o Hospital da Santa Casa da B - R S

® O Hospital Santa Izabel € pioneiro no programa de residéncias em O
no Estado da Bahia.

» A Otorrinolaringologia do Santa Izabel atende desde cirurgias mais simples
como as de amigdalas, até cirurgias mais complexas, de tumores da base
do cranio.

» Atendimento 24 horas na emergéncia Otorrino, dentro do Santa lIzabel,
hospital de alta complexidade.

» O Servico de Otorrino do Santa lzabel realiza diversos procedimentos e ‘E;’
ambulatoriais que nao precisam de internamento, a exemplo de: biopsia, '
cauterizacoes, curativo otologico, exame audiologico e eletrofisiologico e

s£Oe8, 8ico, g gico, SantaCasaBA

exame de videoendoscopia, remocao de cerume, retirada de corpo
e tamponamento nasal. Hospital

: " ! SANTA IZABEL
sobre o servico de Otorrino do Santa Izabel.
asaba.org.br/hospital 71 2203-8444

PITALSANTAIZABEL
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dvel thenico:
Dr. Ricarde Madureira CREMEB 12793
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Charme, sofisticacdo e a
melhor estrutura. O Cerimonial

Salao principal com capacidade Estacionamento com mais
para 1.500 pessoas sentadas de 250 vagas internas e area VIP Rainha Leonor, na Pupileira,

- para 12 veiculos € o mais completo da cidade.
3 Salo"-:'js cgzn;atlzados, : Sua versatilidade em espagos
Somando 3£om '_E’r‘"q”edc’teca adaptaveis permite acomodar, com
Capela N. Sra. das Vitérias Camarim e sala de apoio 0 maior conforto, desde aniversarios
(desde 1876) climatizada e festas de formatura até eventos
: Cozinha industrial equipada corporativos, como feiras e
Area verde com 660m? convengdes. O ambiente ideal para

o seu evento. Venha conhecer.

Av. Joana Angélica, 79, Nazaré (Pupileira), Salvador - BA CEP: 40.050-001. { (i i)

Tel: (71) 2203.9668 / (71) 2203.96
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