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DITORIAL

Sabidamente a escola hipocritica separou a Medicina da religido e da
magia, fundando os alicerces da Medicina racional e cientifica, a par de dar um sentido
de dignidade a profissio médica, através do estabelecimento de normas éticas de conduta,
norteadoras da vida do médico.

Todavia, embora reconhecidamente a aquisicio de conhecimentos
cientificos atualizados seja indispensdavel para o melhor e mais adequado exercicio da
Medicina, cada vez mais distante fica do profissional médico a possibilidade de aprimorar
os seus conhecimentos, até mesmo pela arduidade em manter o seu préprio consultorio,
quanto mais de participar de seminirios e congressos.

Dai porque a importancia do esforco despendido pela Associacao Médica
do Parana na promocao de palestras, debates e jornadas cientificas para amenizar as
dificuldades na obtencdo de novos conhecimentos, decorrentes do incontroldvel processo
de especializacgio.

Uma das formas, € levar a apreciacao dos profissionais médicos, mormente
daqueles que labutam em regides interioranas, artigos como os que se fazem presentes nesta
edicao da Revista Médica do Parana.

Boa leitura!

Dr. José Fernando Macedo
Presidente da AMP
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Rev. Méd. Parana, Curitiba
2009; 67(1-2):7-9

INCIDENCIA DE INFECCAO POR MICOBACTERIAS DE CRESCIMENTO
RAPIDO EM PACIENTES SUBMETIDOS A PROCEDIMENTOS
LAPAROSCOPICOS, EM USUARIOS DE UM INSTITUTO DE SAUDE NA
CIDADE DE CURITIBA.

INCIDENCE OF INFECTION BY MYCOBACTERIA OF RAPID GROWTH
IN PATIENTS WHO UNDERWENT LAPAROSCOPY PROCEDURES IN
PATIENTS OF AN INSTITUTE OF HEALTH IN THE CITY OF CURITIBA.

Ana Carime SAAD!, Gilberto PASCOLAT?

‘ Rev.Méd.Parana/1293 ‘

Saad AC, Pascolat G. Incidéncia de Infeccio por Micobactérias de Crescimento Ripido em Pacientes Subme-
tidos a Procedimentos Laparoscopicos, em Usudrios de um Instituto de Sadde na Cidade de Curitiba. Rev.
Méd. Parana, Curitiba, 2009; 67(1-2):7-9

RESUMO - Avaliou-se a ocorréncia de infeccdes por micobactérias de crescimento rapido em pacientes
usudrios do Instituto Curitiba de Satde que foram submetidos a procedimentos laparoscopicos, no periodo
de agosto de 2007 a janeiro de 2008. Estes pacientes foram acompanhados até o més de setembro de 2008,
pela notificacio compulsoria e também por busca ativa, pelo CID A09. Em um total de 172 pacientes foram
realizados 176 procedimentos laparoscopicos que resultaram em 18 pacientes com infec¢do confirmada por
micobactérias de crescimento rdpido, alcancando entio uma incidéncia de cerca de 10% de infeccio nos

procedimentos laparoscopicos realizados nos pacientes usudrios do Instituto.

DESCRITORES - Cirurgia Laparoscopica. Micobacteriose de Crescimento Ripido. Infec¢io Cirtrgica.

INTRODUCAO

As micobactérias de crescimento rapido, ante-
riormente classificadas como complexo Mycobac-
terium fourtuitum, foram recentemente designadas
M. fortuitum, M. peregrinum, M. chenonae e M.
abcessus'. Sua identificacio é importante para se
estabelecer uma terapéutica adequada, ja que pos-
suem diferentes padroes de resisténcia as drogas.
Na literatura refere-se que essas micobactérias sao
ambientais, mas patogenas. Encontram-se no solo,
lagos e dgua tratada, infectando materiais médicos e
causando doengas pulmonares, infeccoes de ferida
cirdrgica, doencas de pele e de tecidos. No Brasil,
relatam-se casos de infeccao apds cirurgias e risco
crescente de infeccdes por essas espécies de mico-
bactérias, em pacientes submetidos a procedimen-
tos médicos invasivos?.

Entre os sintomas da micobacteriose estiao a de-
mora da cicatrizacio e o surgimento de nodulos e
secrecao no local da cirurgia. O tempo para que se
manifeste é bastante variavel, variando entre duas
semanas até um ano. Qualquer paciente submetido
a processos cirdrgicos que apresente sintomas deve

Trabalbo realizado no Instituto Curitiba de Saiide.
1 - Farmacéutica-Bioquimica do Instituto Curitiba de Saiide.

procurar o local onde foi realizado o procedimento
para avaliacao.

Este tipo de surto ja ocorreu em maiores pro-
porcdes em outros estados. No Pard, em 2004, foi o
primeiro grande registro de casos concentrados. No
total foram notificados 300 casos. Em seguida, no
Rio de Janeiro, entre 2006 e 2007 foram mais de 900
casos. Em todo o Brasil, nos Gltimos anos, o ndmero
de casos € superior a 1.500. No Parana sao 142 ca-
sos suspeitos e 104 confirmados, todos em Curitiba.
Nenhuma suspeita foi relatada fora da capital até a
presente data>®

O objetivo deste estudo € avaliar o nimero de
usudrios do Instituto Curitiba de Satude (ICS) que
foram acometidos por esta infeccio, comparando
com o numero total de procedimentos laparoscopi-
cos realizados pelos prestadores que atendem estes
usuarios.

CASUISTICA E METODOS

Foram revisados os prontudrios eletrénicos

2 - Médico-Responsdvel pela Camara Técnica do Instituto Curitiba de Satide.

Endereco para correspondéncia: Dr. Gilberto Pascolat - R: Al. Augusto Stellfeld, 1908 - CEP: 80730150. Bigorrilho — Curitiba, PR. Telefone: 41 — 32405000.
Email: gpascolat@ics.curitiba.pr.gov.br



8 Incidéncia de Infeccao por Micobactérias de Crescimento Riapido em Pacientes Submetidos a Procedimentos Laparoscopicos, em Usudrios de um Instituto

de Sadde na Cidade de Curitiba.

dos pacientes atendidos nos hospitais conveniados com
0 ICS e levantados, pelo Codigo Internacional de Doengas
(CID), os pacientes que tiveram posteriormente o diag-
nostico firmado de micobacteriose de crescimento rapido
através do CID, através de busca ativa e de notificacdo
compulsoria dos casos suspeitos e confirmados.

RESULTADOS

Durante o periodo de agosto de 2007 a janeiro de
2008 foram realizados em 172 pacientes um total de 176
procedimentos de cirurgia laparoscopica. Nestes pacientes
que se encontram em acompanhamento até o dia de hoje,
observamos a ocorréncia de 18 infec¢des confirmadas por
micobactérias de crescimento rapido associada ao proce-
dimento cirdrgico. Como resultado tivemos uma taxa de
incidéncia de 10,12% de infec¢io por micobactérias, resul-
tantes do procedimento endoscopico.

Discussio

O género Mycobacterium é caracterizado por bacilos
aerébicos, imoveis, nao esporulados e nio encapsulados.
Estas bactérias possuem elevado teor de lipidios na pa-
rede celular, o que altera sua permeabilidade a agua, a
solugoes corantes utilizadas em laboratério e a agentes
desinfetantes’.

Runyon e Timpe classificaram as micobactérias ati-
picas em quatro grupos: as fotocromogénicas, capazes
de produzirem pigmento amarelo ou laranja, em culturas
expostas a luz e sio micobactérias de crescimento lento,
tais como o Mycobacterium kansaii, causador de lesoes
pulmonares discretas no homem; as escotocromogénicas,
semelhantes as anteriores e capazes de produzir pigmento
amarelo ou laranja mesmo na obscuridade e ocasionam
adenite cervical nas criancas (a Mycobacterium mavia-
num esta compreendida neste grupo); as acromogénicas
sdo de crescimento lento, como a Mycobacterium avium,
e sao agentes frequentes de doenca pulmonar cavitaria; as
acromogénicas ou fotocromogénicas sio de crescimento
rapido e sio geralmente saprofitas, porém podem produ-
zir lesdes na pele e em linfonodos, tais como o Mycobac-
terium fortuitum's.

Runyon (1959) foi o primeiro a designar as bactérias
nido tuberculosas de “micobactérias atipicas”, conhecida
pela sigla inglesa MOTT (mycobacteria other than tuber-
culosis), hoje adotada em toda a literatura de lingua in-
glesa, micobactérias ambientais, oportunistas, ou, ainda,
nio tuberculosas, sendo esta Gltima denominacio a mais
utilizada e aceita, embora ainda seja controversa a melhor
definicio. As micobactérias possuem como caracteristicas
a alcool-acido resisténcia, a sequéncia G-C (guanina-cito-
sina) do seu ADN, presente em 61 a 71% das cepas, e a
sintese de dcidos micolicos de peso molecular de 60 a 90
C, liberando ésteres de pirdlise de 22 a 26 C. Sdo bacilos
ligeiramente curvos, de 1 a 10mm de comprimento e 0,2 a
0,6mm de largura, iméveis e incapazes de formar esporos,
conideos ou cipsulas's.

Um efetivo controle da infec¢io passa por um
eficaz processamento de artigos hospitalares. Sabe-
-se que ha controvérsias sobre a reutilizacao e re-
processamento dos artigos de uso tnico. Além disso,
observam-se em alguns desses materiais a dificul-
dade de limpeza, etapa fundamental do processa-
mento. Considerando-se que a limpeza prévia de
um material estabelece uma significativa reducio das
bactérias, é necessirio optar por alternativas para
melhorar esta pratica.

Em estudo realizado no hospital universitirio
da Universidade de Sao Paulo foram avaliadas as
dificuldades na limpeza dos artigos de uso tunico.
Verificou-se que mais da metade dos artigos pesqui-
sados nao sao desmontaveis e nao sao transparentes,
o que pode comprometer o processo de limpeza.
Em 38,5% houve dificuldades na limpeza manual. Os
autores sugerem avaliacio criteriosa quanto ao reu-
so, além de outros métodos para a lavagem destes
materiais, como com lavadoras ultrassdnicas. Estes
artigos sao, em sua maioria, materiais utilizados em
videocirurgias*.

Estudo realizado por Ueki et al., em 2005, que
avaliaram a diversidade das espécies de micobac-
térias nao tuberculosas (MNT) identificadas no es-
tado de Sao Paulo, entre 1991 a 1997, analisaram
1.892 cepas isoladas de sitios estéreis e nao estéreis
de 1.248 pacientes atendidos neste estado. Destes,
1.199 (96,1%) tiveram suas cepas identificadas e 3,9%
apresentaram resultados niao conclusivos. O estudo
identificou espécies de complexo M. avium (MAQC),
M. kansasii, M. chelonae, M. fortuitum, M. szulgai,
M. xenopi, M. marinum, M. gordonae, M. terrae
e M. nonchromogenicum. Quarenta e sete (7,8%)
casos pulmonares tiveram diagnostico confirmado
pelo isolamento da mesma espécie em trés ou mais
amostras e 67 (34%) pacientes tiveram o diagndstico
bacteriologico confirmado por isolamento em sitios
estéreis. Concluiram que, na década de 1990, au-
mentaram as taxas de isolamento das MNT quando
em comparacao com o passado’.

As micobactérias podem contaminar produtos e
dispositivos médicos. A M. abcessus causa uma varie-
dade de infeccoes sérias que requerem atencio mé-
dica. As infeccdes por esta bactéria atingem a pele
e os tecidos subcutineos e podem ser causadas por
injecoes de substancias contaminadas com a bactéria
ou através de procedimentos invasivos com equipa-
mento ou material contaminado. A infeccio ocorre
também apds ferimento acidental onde a ferida é
contaminada pelo solo. Nio pode ser transmitida de
pessoa a pessoa’.

As espécies mais comumente associadas a doen-
cas de pele e tecido subcutaneo sao o M. marinum,
M. ulcerans, M. fortuitum, M. chelonae e M. absces-
sus, embora as trés ultimas sejam responsaveis por
formacao de abscessos nos locais de puncio, feri-
mentos ou fraturas expostas. As lesdes ocorrem apos




traumatismos, fraturas ou injecoes, mas também podem
ocorrer apds cirurgias ou procedimentos hospitalares'®.
As infeccoes de pele e de tecido subcutineo cau-

Rev. Méd. Parand, Curitiba, 2009; 67(1-2):7-9. 9

procedimento, nossos pacientes ainda estio em acom-
panhamento e vigilancia para aparecimento dos sinto-
mas do quadro clinico.

sadas por Micobactérias de Crescimento Ripido (MCR)
apresentam-se como abscessos piogénicos, com reacio
inflamatdria aguda e supuracio. Podem evoluir lenta-
mente, com inflamacao crdnica, formacao de nédulos,
ulceracao e fistulizacdo. Frequentemente a evolugio é
cronica e progressiva e a falta de resposta a antibioti-
cos indicados a patogenos habituais de pele indica a
infeccao’.

Como a infeccao pode ocorrer varios meses apos o

CONCLUSAO

A incidéncia de infeccio dos procedimentos cirtr-
gicos laparoscopicos em pacientes do ICS foi de cerca
de 10% no periodo de acompanhamento de até um
ano, durante o surto.

Saad AC, Pascolat G. Incidence of Infection by Mycobacteria of Rapid Growth in Patients who Underwent Lapa-
roscopy Procedures in Patients of an Institute of Health in the City of Curitiba. Rev. Méd. Parana, Curitiba, 2009;
67(1-2):7-9.

ABSTRACT - It was evaluated the occurrence of mycobacteria infections in patients fast-growing users of the Curi-
tiba Institute of Health who underwent laparoscopic procedures, from August 2007 to January 2008. These patients
were followed up until the month of September 2008, through compulsory notification and also by active search,
the ICD A09. Of a total of 172 patients were performed 176 laparoscopic procedures which resulted in 18 patients
with confirmed infection by mycobacteria of rapid growth, then reaching an incidence of around 10% of infection

in laparoscopic procedures performed in patients users of the Institute.

KEYWORDS - Laparoscopic Surgery. Fast-growing Micobacteriosis. Surgical Infection.
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Giffhorn H. Microfistulas Corondrias Comunicando com o Ventriculo Esquerdo. Rev. Méd. Parana, Curitiba,

2009; 67(1-2):10-12.

RESUMO - Microfistulas corondrias sao defeitos congénitos das artérias corondrias que drenam com mais fre-
quéncia para o ventriculo esquerdo. Mais do que um simples achado incidental na cineangiocoronariografia,
os pacientes com microfistulas coronarias podem apresentar sintomas de angina pectoris € seu tratamento
requer o uso de betabloqueadores ou bloqueadores do canal de cilcio porque a terapia habitual com nitra-
tos pode piorar a sintomatologia. Serdo apresentados dois casos em que as microfistulas coronarias foram
diagnosticadas somente apds a realizacdo do cateterismo cardiaco.

IDESCRITORES - Doenca Corondria. Defeitos Cardiacos Congénitos. Isquemia.

INTRODUCAO

Microfistulas corondrias sao defeitos congéni-
tos corondrios que consistem numa multipla rede
difusa de comunicacio com as cimaras cardiacas
ou os vasos da base na por¢ao terminal das artérias
coronarias'?. Diferenciam-se das fistulas coronirias
porque estas sao grandes e fazem comunicacoes
anormais com cavidades cardiacas’. A drenagem
das microfistulas corondrias para as camaras cardi-
acas ocorre mais para o lado direito e menos para
o esquerdo?®. Apresentam-se comumente de modo
incidental apds investigacio de doenca isquémica
corondria®®. Sua incidéncia é rara, compreendendo
muitas vezes casos isolados na literatura. A maior
série de pacientes foi publicada por Stierle, em
1998°.

O objetivo deste trabalho foi o de relatar dois
casos de microfistulas corondrias com drenagem
para o ventriculo esquerdo que se apresentaram em
NnoSso Servico.

Caso 1

Paciente E.G.S., 75 anos, feminina, apresentava
quadro de dor precordial tipo anginosa e historia
de hipertensao arterial controlada. A paciente foi
encaminhada pelo médico assistente por apresentar
eletrocardiograma com isquemia subepicardica em
regides anterolateral e apical, sendo internada no dia
26/09/2006 para investigacdo de coronariopatia. O

Trabalbo realizado na Clinica Cardiologica Giffborn.

1 - Mestrado em Clinica Cirtirgica - Universidade Federal do Parand (UFPR).

exame fisico ndo demonstrava alteracdes. A radio-
grafia de térax possuia uma calcificacao para-hilar a
direita. O ecocardiograma revelou uma fun¢io ven-
tricular esquerda normal (EP = 0.42 e FE = 0.78). Os
exames laboratoriais nao apresentavam alteracoes.
Pela presenca de isquemia no ECG em repouso nao
foi indicado teste ergométrico em esteira. Foi rea-
lizado cateterismo cardiaco no dia 29/09/2006 que
evidenciou pressoes sistolicas aumentadas em aor-
ta e ventriculo esquerdo, tortuosidades coronarias,
contratilidade normal de suas paredes, drenagem
venosa corondria normal e presenca de microfis-
tulas corondrias das artérias corondria direita e cir-
cunflexa para o ventriculo esquerdo. Foi suspensa a
medica¢do com nitratos e mantido betabloqueador
(atenolol 50mg/dia). Apresentou um ano apos epi-
sodio de sincope (setembro de 2007). O Holter 24
horas foi realizado (29/11/2007) e apresentou uma
extrassistole ventricular; EEG e TAC do crinio nor-
mais; ecografia das carétidas com presenca de obs-
trucdes maximas de 30 a 40% na bifurcacao a direita
e 30% em cardtida externa a esquerda e ausén-
cia de obstrucoes em artérias vertebrais. Prescrito
acido acetilsalicilico (AAS) de liberaciao entérica e
manutencdo da dose de sinvastatina. A sincope foi
provavelmente de origem embolica a partir dos ate-
romas presentes nas carotidas.

Endereco para correspondéncia: Hélcio Giffhorn - Av.Presidente Kennedy, 3561 — Sala 2 - Portao - Fone. 41 30165999

Email: ccg.gifthorn@uol.com.br



Caso 2

Paciente J.R.T., 59 anos, feminina, apresentava
quadro clinico de palpitacdes de um ano de evolucdo
associado a dor em regido toracica com irradiacdo para
membro superior esquerdo com niveis tensionais nor-
mais. Negava outros sintomas. Exame fisico sem parti-
cularidades. O eletrocardiograma apresentava alteracao
difusa de repolarizacio ventricular e isquemia em pare-
de lateral. O teste ergométrico do dia 10/09/2007 apre-
sentou: dor tordcica discreta ao esforco maximo realiza-
do e melhora com repouso, infradesnivel do segmento
ST de 2,0mm em CM5 e D II M com retorno ao basal
e extrassistoles ventriculares monomorficas isoladas na
fase de esforco aos 3:33 minutos, 4,0Km/h, rampa com
inclinacio de 12%, PA = 150/80mmHg e FC = 107 bpm.
Pela presenca de episoddios ao repouso de dor torici-
ca e com o teste positivo para isquemia foi orientado
iniciar propatilnitrato 10mg, trés vezes ao dia, e ateno-
lol 25mg/dia. O cateterismo cardiaco foi realizado no
dia 25/09/2007 que evidenciou aumento das pressoes
sistolicas em aorta e ventriculo esquerdo, ventriculo es-
querdo com hipocinesia difusa de grau leve, auséncia
de coronariografia obstrutiva critica, drenagem venosa
normal corondria e presenca de microfistulas do ramo
diagonalis para o ventriculo esquerdo. A cliente rece-
beu alta hospitalar com captopril 50mg/dia, atenolol
50mg/dia e AAS 100mg/dia. No retorno apds 60 dias
do diagnéstico, a paciente ainda apresentava episédios
de dor tordcica mas somente com pressao arterial mais
baixa ( PA = 110 — 100/ 90 — 80mmHg ). Foi suspenso o
AAS e mantida a medicacao anti-hipertensiva e orien-
tado controle ambulatorial da pressdo arterial ( novem-
bro/2007 ).

Figura 1 - Locais de microfistulas corondrias encontradas nos casos apresen-
tados (1, 2 e 3)
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Houve aprovacao do diretor-técnico da Clinica
Cardiologica Giffhorn e as duas clientes em estudo
aprovaram o uso de suas informacgoes clinicas, labora-
toriais e de exames complementares por um Termo de
Consentimento Informado e Esclarecido devidamente
assinado pelas mesmas. Nao hid conflito de interesses
neste artigo.

Discussio

A incidéncia de anomalias corondrias na popula-
¢do em geral corresponde a aproximadamente 1%°. O
achado de fistulas em cateterismos cardiacos representa
2% do total de exames’.

A incidéncia de microfistula para a cavidade ven-
tricular esquerda representa na literatura entre 0,2 a
0,87% do total de coronariografias realizadas em diver-
sos servicos’®. Na presenca de miocardiopatia hipertro-
fica apical esta incidéncia sobe para 5 a 10%°.

A diferenca entre fistula e microfistula corondrias
deve ser feita de modo claro segundo Angelini ( 2005
): fistulas corondrias sao grandes e anormais comunica-
¢coes de artérias corondrias com uma cavidade cardio-
vascular; microfistulas compreendem uma difusa rede
de multiplas comunicacdes angiogrificas que originam-
-se das artérias corondrias ou de seus ramos®.

A localizacio das microfistulas coronarioventricu-
lares ocorre mais comumente para o ventriculo esquer-
do, como um simples conduto ou de modo plexiforme
, ha porcao distal dos vasos corondrios!®.

A patogénese precisa ainda niao se encontra defini-
da. Um desenvolvimento embrionario incompleto por
perda de compactagcao nas fibras miocardicas ou por
persisténcia da rede intertrabecular ventricular na vida
intrauterina poderia explicar a presenca de microfistu
- las coronarias em adultos’?, assim como a miocar-
diopatia hipertrofica apical®'?2. Em lactentes, mecanis-
mos com altas pressdes intracavitdrias, hipoxia do
miocirdio e teratogénese, ocorrem comunicacoes por
microfistulas quando associados a casos como a atresia
pulmonar com septo ventricular intacto!®3.

A presenca de sintomas de dor tordcica associados
a alteracoes eletrocardiograficas tipo isquemia levaram
a realizacio de cateterismo cardiaco nos dois casos re-
latados. O sintoma anginoso deve-se a um fenOmeno
de “shunt” da circulacio corondria para a cavidade
ventricular pelas microfistulas. A pressio do leito ca-
pilar corondrio e da cavidade ventricular esquerda sio
similares, proporcionando a saida de sangue da coro-
naria para a cavidade ventricular e reduzindo a perfu-
sio do miocardio subendocirdico®s7 1418,

O tratamento consiste na diminuicao da demanda
de oxigénio pelo miocardio através do uso de betablo-
queadores ou de bloqueadores do canal de calcio+>15.
A utilizacao de nitratos pode ocasionar até aumento da
sintomatologia anginosa'’.

Nao hd até o momento relato de fechamento de
microfistulas por embolizacdo em casos em que o tra-
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lacao adulta quanto na pediatrica. O diagndstico so-
mente € realizado através da cineangiocoronariografia
e o tratamento € clinico com o uso de medicacoes que

tamento clinico nao foi eficaz. Em relacio ao seguimento
tardio, nao hd também complicacdes como embolias, ar-
ritmias ou morte subita decorrente da presenca de micro-

fistulas coronarias.

CONCLUSAO

A presenca de microfistulas corondrias pode ser um
diagnodstico diferencial de angina pectoris tanto na popu-

diminuam a demanda de oxigénio pelo miocdrdio. O
acompanhamento a longo prazo estd sendo realizado
para observar a evolucio destes pacientes.

Giffhorn H. Coronary Microfistulaes Communications for the Left Ventricule. Rev. Méd. Parand, Curitiba, 2009; 67(1-
2):10-12.

ABSTRACT - Coronary microfistulaes are congenital defects of the coronary arteries that drain most frequently to
the left ventricule. More than a simple incidental find in the coronary arteriography , the patients with coronary
microfistulaes can present angina and the treatment requires betablockers and calcium channel blockers because
the usual nitrate therapy could worsen the symptoms. It will be present two cases that the coronary microfistulae

were diagnosticated only after the cardiac catheterization.

KEYWORDS - Coronary Disease. Congenital Heart Defects. Ischemia.
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ICTIOSE CONGENITA.

CONGENITAL ICHTHYOSIS.
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Balbinot PG, Shwetz GA, Bonat AC, Shwetz EA, Pascolat G. Ictiose Congénita. Rev. Méd. Parand, Curitiba,

2009; 67(1-2):13-16.

RESUMO - Relata-se o caso de um recém-nascido do sexo feminino com ictiose congénita, cuja mie tam-
bém apresentava caracteristicas de ressecamento de pele sem diagnéstico prévio. Apds conducio adequada
a evoluciao foi satisfatoria sendo acompanhado nos ambulatérios de recém-nascidos de risco e de dermato-

logia.

IDESCRITORES - Ictiose Congénita. Ictiose Lamelar.

INTRODUCAO

Ictiose deriva da palavra grega icthys que signi-
fica peixe, e se refere ao aspecto escamoso da pele
dos pacientes portadores desta doenga'?3. Referén-
cias a ictiose foram encontradas em antigos textos
médicos com mais de 2.000 anos. Robert Wilan fez
pela primeira vez uma descri¢io mais exata de ictio-
se na literatura inglesa de 1808. Mais tarde, a doenca
foi classificada em formas hereditaria e adquirida®.
As ictioses que acometem predominantemente a
pele se classificam em ictiose vulgar, forma mais co-
mum de ictiose, com incidéncia de 1/300 nascimen-
tos, ictiose recessiva ligada ao cromossoma X, com
incidéncia de 1/2.500 nascidos homens®, ictiose ar-
lequim, forma mais grave de ictiose, com incidéncia
de 1 /300.000 nascimentos®’, ictiose lamelar, que
se manifesta ao nascer como bebé-colédio” e eri-
trodermia ictiosiforme congénita nao bolhosa, com
incidéncia de  1/200.000 nascimentos, podendo
manifestar-se logo ao nascimento ou nos primeiros
meses de vida’.

O objetivo deste trabalho € relatar o caso de
um recém-nascido do sexo feminino com diagnés-
tico clinico de Ictiose Lamelar, que apresentou aco-
metimento de pele importante ao nascimento e que
evoluiu satisfatoriamente devido ao manejo preco-
ce.

RELATO DO CASO

Gestante, branca, vinte trés anos de idade, ta-
bagista, na terceira gestacio, dois partos cesarianos
anteriores, tipo sanguineo O+, sorologias negativas,
xerodermia importante, fazendo pré — natal de
alto risco por diabetes melito gestacional depen-
dente de insulina a partir do terceiro trimestre de
gestacio. Procurou o hospital com queixa de bol-
sa rota hd trés dias com perda de liquido cons-
tante. No momento do parto observou-se grande
quantidade de liquido amnidtico (polidramnio).
O recém-nascido era do sexo feminino, com 36 se-
manas gestacionais, pesou 2.0060g, nasceu em ap-
neia, hipotdnico, ciandtico e bradicirdico, respon-
dendo satisfatoriamente as medidas de reanimacio
(ventilacio com pressao positiva).

O boletim de Apgar foi 5 no primeiro minuto e
7 no quinto minuto de vida, mediu 44cm, perimetro
cefilico de 33 cm e perimetro tordcico de 28cm,
corpo recoberto por “vérnix” espesso em grande
quantidade, bastante aderido 2 pele, com algumas
regides em processo de descamacio e sulcos pro-
fundos, facies senil, pele espessa e enrugada, como
mostram as figuras 1, 2, 3, 4 e 5.

Trabalbo realizado no Servigo de Pediatria do Hospital Universitdrio Evangélico de Curitiba (HUEC), Curitiba, Parand.

1 - Médico-Residente de segundo ano do Servico de Pediatria do HUEC.

2 - Professora-Assistente do Departamento de Pediatria da Faculdade Evangélica do Parand e chefe do Servico de Neonatologia e UIT Neonatal do HUEC.
3 - Medico-Residente de segundo ano do Servigo de Dermatologia do Hospital de Clinicas do Parand.
4 - Coordenador da Residéncia Médica do HUEC e Professor da disciplina de Pediatria na Faculdade Evangélica do Parand (FEPAR).

Endereco para correspondéncia: Dra. Patricia Balbinot - Rua Francisco Rocha, 1640, AP 1604, 80730 390 — Curitiba-Parana — Brasil

Email: patigoedel@hotmail.com
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Figura 1 - Pele espessada com sulcos profundos.

Figura 2 - Ficies senil.

Figura 3 - Sulcos cutineos profundos.

Figura 5 - Descamacao importante em couro cabeludo

Ap6s atendimento inicial na sala de parto o recém-
nascido foi transferido a UTI neonatal em regular esta-
do geral, nao conseguindo manter um padrio respira-
torio efetivo, sendo colocado em incubadora aquecida
e caixa de oxigénio a 40%. Devido 2 dificuldade respi-
ratoria foi realizada radiografia de térax que revelou a
presenca de condensacao em terco médio do pulmiao

Figura 4 - Descamacao plantar.

direito compativel com pneumonia, sendo iniciado an-
tibioticoterapia, ampicilina e gentamicina.

No primeiro dia de vida a crianca permanecia hi-
potonica, hipoativa, com pele aspera, espessa, des-
camativa e com sulcos profundos. Foi mantida em
incubadora aquecida e solicitada avaliacio dermatol6-
gica que definiu o diagnéstico como ictiose congénita
sendo iniciado vaselina solida. Também foi realizada
avaliacdo oftalmologica que orientou o uso de lubrifi-
cante ocular pela presenca de xeroftalmia. No terceiro
dia de vida a crianca encontrava-se mais ativa sendo
colocada para mamar no seio materno, a pele perma-
necia seca, aspera e descamativa, mas demonstrava me-
lhora gradual.

Ap6s 21 dias de internacao a crianga recebeu alta
hospitalar, encontrava-se em bom estado geral, ativa,
reativa, sugando efetivamente no seio materno e apre-
sentava melhora importante do aspecto da pele, foi
prescrita vaselina pastosa, colirio de metilcelulose e
encaminhada aos ambulatérios de recém-nascidos de
risco e dermatologia. As imagens abaixo (Figs. 6, 7, 8
e 9) mostram o aspecto da pele do recém-nascido no
sétimo dia de vida.




Figura 6 - Lesoes descamativas em palma.

Figura 8 - Alopécia de sobrancelhas

Figura 9 - Alopécia em couro cabeludo
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Discussio

Ictiose lamelar ¢ uma doenga rara, com preva-
léncia estimada em torno de 1 em cada 200-300.000
nascidos vivos na populacio geral®. E geneticamente
heterogénea e herdada de forma autossOmica recessi-
va 2101L12 No presente caso, avaliando os anteceden-
tes, constatou-se heranca genética devido a mae haver
apresentado ao nascimento as mesmas caracteristicas
da pele do recém-nascido, segundo relatos da avé ma-
terna. Atualmente a mae apresenta xerodermia impor-
tante que mantém desde a infincia podendo ser uma
ictiose nao diagnosticada.

A ictiose lamelar foi mapeada até agora para 3
loci cromossdmicos: 14q11. 2, onde se localiza o gene
da trasglutaminase -1 (tgm-1)''3, responsavel por 60 %
dos casos de ictiose lamelar; 2q33-35 (gene abcal2) e
19p12-q12 7891214,

Na maioria dos portadores de ictiose lamelar a do-
enca manifesta-se a0 nascer como bebé-colédio, de-
nominacio utilizada para se referir ao aspecto da pele
que, espessada a custa da camada cornea, se torna um
envoltorio espesso, brilhante, pouco flexivel e trans-
lacido!3>781013, Pode haver eversio de palpebras e as
vezes dos labios, as areas flexoras sao acometidas ocor-
rendo espessamento e descamacio das palmas das
maos e plantas dos pés. As escamas sao grandes, qua-
dranguladas, de cor amarelada ou castanha, aderentes
no centro e com bordas soltas que se destacam logo
ap6s o nascimento deixando uma pele avermelhada.
Raquitismo tem sido relatado em portadores desta for-
ma de ictiose por deficiéncia na sintese de vitamina D’.

A funcgio barreira é deficiente, estando a crianca
em risco elevado para desidratacio, desequilibrio hi-
droeletrolitico, absor¢io de tépicos, com intoxicagoes e
septicemias; requer, portanto, cuidados intensivos nos
primeiros dias de vida.

A assisténcia ao recém-nascido em UTI neonatal,
com hidratacdo, controle adequado de temperatura,
nutricio, prevenciao de infeccdes e cuidados com a
pele e os olhos é primordial>®13. Neste caso a conduta
realizada foi de controle hidroeletrolitico e da tempe-
ratura corporal, colirio de metilcelulose em ambos os
olhos e vaselina solida.

O diagndstico de ictiose € clinico, histopatoldgico,
ultraestrutural e por métodos de biologia molecular
para identificacio de mutacdes®. A manifestacio his-
topatolégica é de hiperceratose com normogranulose
ou hipergranulose®. Neste paciente nao foi realizada
biopsia de pele durante a internagio, sendo feito diag-
nostico clinico desta variante de ictiose. Na alta foi feito
encaminhamento para dermatologista para realizacio
de biopsia de pele e acompanhamento.

Esta doenca tem como diagndsticos diferenciais
mais importantes a eritrodermia ictiosiforme congéni-
ta, sindrome de Neterthon, sindrome Sjogren-Larsson e
a tricodistrofia”!314,
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Ictiose Congénita.

Nao ha cura para as ictioses congénitas, portanto, o
tratamento visa reduzir os sintomas e melhorar a qualida-
de de vida dos pacientes. Os alvos a serem abordados no
planejamento do tratamento sio a qualidade e quantidade
de escamas, a espessura da camada cérnea, a inflamacio
da pele, a falha da barreira cutinea, as infeccoes secun-
darias e a rigidez da pele. Todos esses fatores geram os
principais sintomas desses pacientes: xerose, descamacio,
eritema, prurido, hipo-hidrose e ectropio’.

O tratamento topico da ictiose classicamente inclui
aplicacoes de agentes queratoliticos como acido retinoi-
co 0,1% creme, acido lactico e propilenoglicol”?. O tra-
tamento precoce dos casos graves de ictiose congénita
diminui a mortalidade por complicacdes e a acitretina, um
derivado da vitamina A pertencente ao grupo dos reti-
noides> parece ser o tratamento mais eficiente com facil
administracio oral®. Dentre os efeitos colaterais atribui-
dos ao uso de retinoides destacam-se queilite, xerostomia,
xeroftalmia , toxicidade hepdtica e elevacao dos lipidios
sanguineos>®. Também apresenta efeitos colaterais Osse-
os (desmineralizacio ou calcificacao de ligamentos) que
ocorrem apds muitos anos de tratamento, devendo ser

monitorados a cada ano.

Em 2008 um estudo avaliou a eficicia e segu-
ranca da acitretina em 28 criangcas com doengas con-
génitas da queratinizacao (dessas, 19 eram alguma
forma de ictiose). As idades variaram entre 1 e 13
anos (média de 7,6 anos) e o seguimento ocorreu
por até 36 meses (média de 13,5 meses). Melhora
clinica (>90%) ocorreu em 82% dos pacientes em 2-4
semanas de tratamento. Em relacio aos efeitos ad-
versos, alteracoes no perfil lipidico ocorreram em
cinco criangas e alteracOes nas transaminases em
seis criangas, mas foram transitérias e nio foi neces-
saria alteracao de dose ou suspensio do tratamento.
Nenhum paciente teve prejuizo no crescimento ou
alteracdes na monitoracio radiologica’.

A ictiose congénita ¢ uma doenga que pode tra-
zer sérios prejuizos aos recém-nascidos se nao ma-
nejada de forma adequada, dai a importancia dos pe-
diatras e principalmente os neonatologistas estarem
familiarizados com esta doenca, ja que estd presente
a0 nascimento.

Balbinot PG, Shwetz GA, Bonat AC, Shwetz EA, Pascolat G. Congenital Ichthyosis. Rev. Méd. Parani, Curitiba, 2009;

67(1-2):13-16.

ABSTRACT - We report the case of a newborn female with congenital ichthyosis, whose mother also had characte-
ristics of the skin without a previous diagnosis. After conducting the appropriate outcome was satisfactory and was
accompanied by the outpatients neonates at risk and dermatology.

KEYWORDS - Congenital Ichthyosis. Lamellar Ichthyosis.
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PODEMOS PREDIZER DOENCAS? AVALIANDO UM CASO DE
MEDIASTINITE POS-OPERATORIA EM CIRURGIA CARDIACA.

CAN WE PREDICT DISEASES? EVALUATING A CASE OF MEDIASTINAL
INFECTION AFTER CARDIAC OPERATION.

Hélcio GIFFHORN!

| Rev.Méd.Parand/1296 |

Giffhorn H. Podemos Predizer Doencas? Avaliando um Caso de Mediastinite Pés-operatéria em Cirurgia Car-
diaca. Rev. Méd. Paran4, Curitiba, 2009; 67(1-2):17-19.

RESUMO - O objetivo deste trabalho foi o de avaliar o caso de um paciente submetido a cirurgia cardiaca
(trocas valvares aortica e mitral associadas a revascularizagao do miocirdio). Utilizaram-se duas escalas para
predizer riscos: uma para o procedimento operatorio (EuroSCORE) e outra para predizer o risco de infec-
cao pos-operatoria (FOWLER). Estes dois escores indicaram baixo risco para a cirurgia (4 pontos e 3% e 14
pontos com 5,2%, respectivamente), apesar do paciente desenvolver mediastinite no pés-operatério imediato
e evoluir a 6bito. Em casos isolados, a utilizacao de escalas para predizer no pré-operatério problemas cirir-

gicos que possam ocorrer no pos-operatorio apresentam precisdo incerta.

DESCRITORES - Mediastinite Pés-operatoria. Fatores de Risco. Cirurgia Cardiaca. Diagndstico.

INTRODUCAO

A infec¢io pos-operatéria em cirurgia cardiaca
constitui-se em um evento catastréfico. Apresenta
altas taxas de morbidade, mortalidade e custo tam-
bém elevado de tratamento!. A utilizacao da cir-
culacio extracorpérea (CEC), a presenca de muitos
materiais protéticos e o tempo operatorio prolonga-
do sao fatores que muitas vezes sio considerados
de risco. As infeccoes do mediastino podem ser
superficiais ou terem grande comprometimento te-
cidual e culminar com septicemia e morte. Mas, em
casos isolados, além do risco operatério para a cirur-
gia cardiaca, podemos predizer que este ou aquele
paciente pode vir a desenvolver com mais risco um
quadro de infec¢io pés-operatéria em uma cirurgia
previamente limpa ? Esta é uma pergunta muitas
vezes dificil de ser respondida ao paciente que se
encontra ansioso para uma cirurgia de grande porte.
Se o risco for muito alto hd a mudanca de conduta
médica para o tratamento clinico ?

O objetivo deste trabalho foi o de avaliar o es-
tudo de um caso de um paciente que foi submetido
a um procedimento eletivo de cirurgia cardiaca e
que desenvolveu mediastinite em seu pds-opera-
torio imediato, vindo a falecer desta complicacio
infecciosa.

Trabalbo realizado na Clinica Cardiologica Giffborn.

1 - Mestrado em Clinica Cirtirgica - Universidade Federal do Parand (UFPR).

RELATO DO CASO

Paciente O . P., 57 anos, masculino, branco,
apresentava quadro de dispneia e cansago progres-
sivo aos esforcos. Apresentava hipertensio arterial
sistémica e indice de massa corporal ( IMC ) de
30,44. A medicacio em uso no pré-operatorio era
furosemida 40mg/dia e losartana potadssica 50mg/
dia. Ecocardiografia transtoricica realizada no dia
30/11/2006 apresentava os seguintes dados em re-
lacio as medidas cardiacas: raiz adrtica de 44 mm(
normal até 40mm), 4trio esquerdo de 46mm, septo
interventricular de 14mm e parede posterior do ven-
triculo esquerdo (VE) de 13mm, dimensao diastélica
do VE de 55mm, fracdo de ejecio de 62%. Ao Do-
ppler haviam refluxos severos : mitral, adrtico e
em valva tricispide. A pressio sistolica em artéria
pulmonar foi estimada em 62mmHg. O estudo he-
modinamico realizado no dia 17/01/2007 demons-
trou na manometria hipertensio pulmonar, arterial
e venocapilar (90/25mmHg,150/70mmHg e 15mm,
respectivamente). A presenca de alteracdes nas val-
vas mitral e adrtica foram confirmadas, além de uma
lesao na origem da artéria descendente anterior gra-
duada em 90%. Foi indicado o tratamento cirirgico
para dupla troca valvar ( mitral e adrtica ) e revascu-
larizacio do miocardio.

Foi realizada a avaliacao de risco pré-operato-
rio com a utilizacio do EuroSCORE: escore de 4 (

Endereco para correspondéncia: Hélcio Giffhorn - Rua Gastao Camara, 694 — Ap. 1206 — Bigorrilho — CEP: 80.730-300 — Curitiba / PR

Email: hgiffhorn@uol.com.br
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hipertensio pulmonar = 2 e procedimento cardiaco maior
associado a operacio de revascularizacado do miocardio
); o risco operatorio estimado foi de 3% e a mortalidade
preditiva de 2,90 — 2,94%.

O procedimento operatério foi realizado no dia
31/01/2007, com auxilio da CEC, consistindo em troca de
valva mitral para prétese bioldgica nimero 27 , troca val-
var adrtica para protese também bioldgica nimero 23 e
revascularizacio do miocardio com artéria toracica inter-
na esquerda para artéria descendente anterior. Nao houve
intercorréncias no periodo transoperatorio. O tempo de
oclusio adrtica foi de 80 minutos e o de perfusao de 130
minutos.

O paciente apresentou no 2° dia de pés-operatorio
imediato ( POI ) quadro de fibrilagcao atrial de alta respos-
ta ventricular e sinais de congestao pulmonar. Foi reenca-
minhado para cuidados intensivos para tratamento clinico.
Permaneceu por mais 14 dias ainda na unidade intensiva,
porém ainda referindo episodios de dispneia; constatou-
-se na incisdo tordcica saida de secrecio serossanguino-
lenta e deiscéncia parcial da mesma. Uma cultura da in-
cisao no 10° dia POI foi positiva para Acinetobacter spp.
; este resultado foi somente liberado pelo laboratério no
232 POI quando foram iniciados meropenem, teicoplanina
e sulfato de polimixina B. No 242 dia POI apresentou he-
morragia no local da incisao toracica e foi encaminhado
novamente para internamento na UTI. No 30?2 dia POI foi
submetido a reconstruc¢io da parede toricica com retalhos
musculares, apresentou choque misto (cardiaco e séptico)
no POI e evoluiu a ébito.

Discussio
MEDICINA BASEADA EM EVIDENCIAS

1) AVALIACAO DE RISCO OPERATORIO

A avaliacio de risco operatorio mais frequente utiliza-
da é a do EuroSCORE?. Foi desenvolvida por NASHAF e
col. (1999) e compreendem fatores de risco relacionados
ao paciente, a fatores cardiacos e aqueles relacionados
a operacao. Os dados podem ser computados de forma
absoluta (somatoria dos fatores de risco) ou de modo
estimado (em % de mortalidade preditiva).

O cliente O.P. apresentou como riscos cardiacos re-
lacionados ao paciente: hipertensio pulmonar ( pressio
arterial pulmonar de 62mmHg medida na ecocardiografia
pré-operatoria (30/11/2006)). Como fator de risco relacio-
nado 2 operacio, a presenca de aterosclerose coronariana
com indicacio de revascularizacio (artéria descendente
anterior com lesio de 90% em sua origem).

O escore foi de quatro pontos (4), com risco operato-
rio de 3% e mortalidade preditiva de 2.90-2.94 %.

2) MEDIASTINITE

A infec¢io profunda apds procedimentos cardiacos
pos-esternotomia mediana possue como caracteristicas
importantes seu alto custo de tratamento, seu tempo pro-
longado de internacio hospitalar e mortalidade imedia-

ta variavel (0 a 12.%)*> % 5. Fatores de risco podem
ser relacionados como: proprios aos pacientes, ao
procedimento em si, a técnica operatoria utilizada e
aos cuidados necessarios para o tratamento no pos-
-operatorio imediato (Quadro 1).

FATORES DE RISCO PARA
MEDIASTINITE POS-OPERATORIA.

A) PROPRIOS AO PACIENTE
e IDADE

e SEXO

e OBESIDADE

e DIABETE MELITO

e DPOC

B) TECNICA OPERATORIA

e TEMPO DE PRE-OPERATORIO PROLONGADO

e TEMPO DE CIRURGIA PROLONGADO

e UTILIZACAO DE DUAS ARTERIAS MAMARIAS EM
CIRURGIA DE REVASCULARIZACAO DO MIOCARDIO

C) TRATAMENTO POS-OPERATORIO IMEDIATO
e REOPERACAO POR HEMORRAGIA
e NECESSIDADE DE TRANSFUSOES REPETIDAS

Quadro 1 - Fatores de risco para mediastinite pos-operatoria.

3) ANALISE DE RISCO PARA MEDIASTINITE

Infeccdes extensas em cirurgia cardiaca sdo in-
frequentes, graves e sao acompanhadas de elevada
morbimortalidade. Existem poucos trabalhos publi-
cados que procuram correlacionar fatores prediti-
vos de infec¢ao em cirurgia cardiaca. HUSSEY e col.
(1998) através de revisao da literatura, estabeleceram
que certos fatores de risco poderiam ser correlacio-
nados e que um escore, a partir desses dados, traria
certa precisao em estabelecer grupos de risco para
o desenvolvimento de infec¢ao profunda pos-ester-
notomia®. Na avaliacio deste caso, utilizaram-se os
dados desenvolvidos por FOWLER e col. (2005) que
incluem parametros de avaliacio de pré-operatério e
de transoperatoério. Para o desenvolvimento desta es-
cala de risco foram utilizados informacoes do banco
de dados da “Society of Thoracic Surgeons”.

Os seguintes fatores foram observados como
risco para o desenvolvimento de infec¢ao neste caso:
no pré-operatorio (idade acima de 55 anos, IMC de
30.44, presenca de sintomas de insuficiéncia cardia-
ca e a necessidade de operacio concomitante (troca
valvar e revascularizacio do miocardio)). No transo-
peratério, o tempo de CEC de 130 minutos foi o fa-
tor de risco observado. A soma dos escores avaliados
resultou em 14 pontos, com uma probabilidade de
infeccio de 5,2%.

4) PODEMOS PREDIZER DOENCAS?
O evento mediastinite pode ser previsivel no




pré-operatorio de uma cirurgia cardiaca ? BAKETT e
col. (1999) procuraram demonstrar que antes de ser
predizivel, a mediastinite é prevenivel através de boa
técnica operatoria (assepsia pré-operatoria adequada,
atencio a hemostasia e fechamento esternal preciso)®.

A utilizacao de escores para avaliacio siao desen-
volvidos para auxilio na decisio clinica do paciente.
Sao desenvolvidos através de andlise multivariada e
proporcionam uma probabilidade de doenca ou evolu-
¢ao, sugerindo um diagndstico ou terapéutica no curso
de uma determinada patologia. A sensibilidade e va-
lidade devem ser simples no seu modo de usar e no
tempo dispendido para a sua aplicacao’.

O paciente a ser submetido a um determinado
procedimento fard certamente uma pergunta antes de
sua cirurgia : qual o meu risco de complicacao ou de
insucesso ? WARE (2006) claramente expressa que fa-

Rev. Méd. Parand, Curitiba, 2009; 67(1-2):17-19. 19

tores de risco apresentam limitacdes como ferramentas
de diagnodstico. Os processos da doencga sao multifato-
riais e muito ainda necessita ser feito a fim de prover
uma base de avaliacdo prognostica para um individuo
em particular'.

CONCLUSAO

A apresentacdo de complicacdes em pacientes
submetidos a cirurgia cardiaca, isoladamente, € de di-
ficil avaliacao no periodo pré-operatério. Tanto o risco
operatério (EuroSCORE) como a avaliagao dos riscos
de mediastinite (FOWLER) apresentam-se imprecisos.
Neste caso analizado, ambos os indices utilizados nao
conseguiram predizer as complicagcdes apresentadas no
periodo pos-operatério e nem a sua evolucio fatal.

Giffhorn H. Can we Predict Diseases? Evaluating a Case of Mediastinal Infection After Cardiac Operation. Rev. Méd.

Parana, Curitiba, 2009; 67(1-2):17-19.

ABSTRACT - The aim of this work was to evaluate one surgical case of a patient submitted to cardiac surgery ( dou-
ble valvar replacement ( mitral and aortic ) and coronary artery bypass ). It were used two scales to predict risks:
one for the surgical procceeding ( Euro SCORE ) and other for the prediction of postoperative infection ( FOWLER
). Both scores indicates lower risks ( 4 points and 3% and 14 points with 5,2%, respectively ). In isolated cases, the
utilization of scales of risks to predict pre-operative surgical problems that could happen in the postoperative phase

had imprecise precision.

KEYWORDS - Postoperative Mediastinitis. Risk Factors. Cardiac Surgery. Diagnosis.
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ESCOLAR COM DOENCA DE MOYAMOYA
TRATADA COM PIALSINANGIOSE.

SCHOOL WITH MOYAMOYA DISEASE TREATED WITH PIAL
SYNANGIOSIS.

Patricia G. BALBINOT", Andressa C. BONAT!, Gilberto PASCOLAT*

‘ Rev.Méd.Parana/1297

Balbinot PG, Bonat AC, Pascolat G. Escolar com Doenca de Moyamoya Tratada com Pialsinangiose. Rev.

Méd. Parana, Curitiba, 2009; 67(1-2):20-23.

RESUMO - E apresentado um caso de doenca de Moyamoya que ocorreu em escolar do sexo feminino e que
foi submetida a tratamento cirdrgico com a técnica de pialsinangiose com sucesso pos-cirurgico. Enfatiza-se
a importancia da revascularizagao cerebral com a técnica mencionada para reverter total ou parcialmente os
déficits gerados pela doenca e para evitar a progressiao das isquemias cerebrais.

IDESCRITORES - Moyamoya. Pialsinangiose.

INTRODUCAO

A doenc¢a de Moyamoya foi descrita pela pri-
meira vez no Japao em 1957 por Takeuchi e Shimi-
zu 123456 como hipoplasia bilateral da artéria caro-
tida interna, foi considerada adquirida e progressiva
devido a estenose ou oclusao das artérias junto ao
poligono de Willis”#91°. Em 1967, Suzuki e Takaku
introduziram o termo Moyamoya, palavra que para
os japoneses significa algo nebuloso, devido a ima-
gem semelhante a “fumacga de cigarro” que aparece
na angiografia cerebral'l121314151617  Quanto mais
casos foram descobertos em todo o mundo, o inte-
resse em compreender sua etiologia, patogénese e
curso clinico também se tornou mais profundo. Até
agora, cerca de 6.000 casos de doenca de Moya-
moya tém sido relatados em todo o mundo, com
quase dois tercos confinados ao Japao*®.

O objetivo deste trabalho € relatar um caso de
doenga de Moyamoya em escolar do sexo feminino
que apresentou déficit motor subito esquerdo, cujo
diagnéstico foi determinado pela angiorressonancia
cerebral e que ap6ds foi submetida 2 cirurgia com a
técnica de pialsinangiose para revascularizacio ce-
rebral.

RELATO DO CASO

Escolar do sexo feminino, seis anos de idade,
procedente do interior do Parana, foi trazida a con-
sulta devido a disturbio da fala e hemiparesia es-
querda. Dois meses apos um pico febril devido a

amigdalite, a crianca iniciou com alteracao da fala e
dos movimentos dos membros superior e inferior
esquerdos; dez dias ap6s o ocorrido, recuperou a
fala e os movimentos espontaneamente. Trés dias
antes da internacio apresentou um pico febril de
40°C e no dia seguinte iniciou novamente com dis-
tarbio da fala e diminuicdo da forca em membro
superior esquerdo. Trazia um eletroencefalograma
com laudo referindo tracado de fundo com ritmo
de base instavel com presenca de atividade lenta
inespecifica com predominio nas regioes frontotem-
porais de ambos os hemisférios cerebrais; também
tinha uma tomografia de cranio que era normal.
Ao exame fisico encontrava-se em bom esta-
do geral, ativa, hidratada, corada, eupnéica e dis-
lalica. Apresentava dismetria e diminuicdo da forca
em membro superior esquerdo e a mao esquerda
apresentava flexao permanente dos dedos, também
apresentava discreta hemiparesia facial esquerda.
No primeiro dia de internacao foi solicitada
ressonancia magnética de cranio que evidenciou si-
nais de isquemia cerebral em regioes parietais bila-
terais, compativel com acidente vascular encefilico
(Fig.1). No decorrer da internacio também foram
realizados varios exames laboratoriais, Doppler de
cardtidas e ecocardiograma cujos resultados foram
todos normais. A angiorressonincia do cranio apre-
sentou achados compativeis com doenca de Moya-
moya (Fig.2 A e B). Apos o diagnostico angiografi-
co de doenca de Moyamoya foi realizada discussao
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do caso com a equipe de neurocirurgia do hospital,
0s quais optaram pela intervencio cirirgica; antes da
intervencao solicitaram uma angiografia cerebral (via
femoral), para ver a paténcia da artéria temporal su-
perficial (Figs. 3 A e B). No decorrer da internacio a
paciente persistia com hemiparesia de membro supe-
rior e hemiface esquerdos e dislalia. Apos vinte dias
de internacao ¢ realizado o procedimento cirdrgico do
lado direito, sendo feita a colocacao de flap de gilea
pediculado em contato com a pia-mater da regiao tem-
poral direita — pialsinagiose.

No pds-operatdrio a paciente apresentou boa re-
cuperacio clinica, recebendo alta no terceiro dia apds a
cirurgia com prescricao de dcido acetilsalicilico 100mg/
dia, estava falando com mais clareza e apresentava me-
lhora significativa da for¢ca muscular do membro supe-
rior esquerdo.

Seis meses apds a cirurgia a paciente retorna para
realizar nova angiografia cerebral e opta-se pela rea-
lizacao do procedimento cirdrgico do lado esquerdo.
O procedimento transcorreu sem intercorréncias e a
paciente recebeu alta com orientacao de retornar para
acompanhamento clinico. Trinta dias apds a segunda
cirurgia a paciente encontrava-se falando normalmen-
te, com marcha normal e com pequena diminuicao da
forca em mio esquerda.

Figura 1 - Ressoniancia Magnética craniana: isquemia cerebral em regides
parietais bilateral, mais extensa a direita.
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Figuras 2 (A e B) - Angiorresonancia cerebral: irregularidades das artérias
carotidas direita e esquerda, oclusao das artérias cerebrais anterior, média e
posterior direitas e esquerdas, presenca de vasos colaterais.

Figuras 3 (A e B) - Angiografia cerebral por cateterismo da artéria femoral,
evidenciando o aspecto de “fumaca” e neoformagdes vasculares a esquerda,
presenca de vasos colaterais.

Discussio

A doenc¢a de Moyamoya € um transtorno cere-
brovascular oclusivo crénico, de origem desconhecida,
caracterizado pela obstru¢do progressiva das grandes
artérias do poligono de Willis como a carétida interna e
segmentos proximais das cerebrais anteriores e médias
com desenvolvimento secundario de circulacao colate-
rall,2,4,5,12,13,14,17,18,19,20.

Acomete com maior frequéncia pessoas de origem
japonesa, mas tem distribuicdo universal; a distribui¢cao
segundo idade € do tipo bimodal com um pico aos
cinco/seis anos de idade e outro em torno da
quarta  década de vida, com preferéncia pelo sexo
feminino?#4111421.22 No presente caso a idade e o
sexo foram compativeis com a literatura pesqui-
sada. A taxa de mortalidade em criancas é de 4,3%, e
ocorre geralmente por hemorragia'®.

Apesar de tratar-se de uma doenca de aspectos
etiologicos insuficientemente conhecidos', estudos
sugerem hipoteses para explicar sua aparicio, como:
infecgoes do trato respiratério superior, tonsilites, sinu-
sites, otites € meningites. A associacdo desta patologia
com infec¢des do trato respiratério superior seria devi-
do ao envolvimento da extensa inervacao simpatica ao
redor da artéria cardtida interna, que induziria a uma
angiogénese patological. Varios estudos de imuno-his-
toquimica tém revelado que algumas citoquinas, como
o fator de crescimento fibroblastico (FCF), podem estar
envolvidos na patogénese dessa doenca. Nas criangas
com Moyamoya existe una alta concentracio de FCF
no liquido cefalorraquidiano (LCR). Este fator é um po-
tente indutor do crescimento da intima e se identifica-
ria como o fator responsivel pelas mudancas arteriais
produzidas; €, ainda, um dos mais potentes indutores
angiogénicos naturais®!?15,
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Em 10% dos casos, as lesdes vasculares se iniciam
unilateralmente, porém em mais de 75% dos pacientes,
depois de trés anos, ambos os lados estao afetados’?!.

Existem quatro tipos principais da doenca de Moya-
moya de acordo com as manifestacdes clinicas: tipo he-
morrigico, tipo infarto, tipo TIA e tipo epiléptico, sendo
os dois primeiros tipos mais comuns®.

Além dos tipicos episddios isquémicos recidivantes
L1265 sintomas de Moyamoya compreendem uma série
de sinais de natureza inespecifica, no entanto, a manifes-
tacao inicial mais frequente €, em mais de 80% dos casos,
um déficit motor de intensidade varidvel1122021 que ra-
ramente ¢ permanente. Na paciente em questao o quadro
clinico foi de um déficit motor subito, exatamente como
as descricdes encontradas na literatura.

Um achado interessante neste caso foi a apresenta-
¢lo pos-hipertermia dos sintomas, a hipertermia pode ter
levado ao comprometimento do fluxo sanguineo e do
funcionamento dos vasos colaterais desencadeando os
sintomas. Nao existe literatura que relacione o aumento
da temperatura corporal com a ocorréncia de Moyamoya
e, portanto, a hipétese de medida s6 poderia ser com base
na discussio acima®.

Para estabelecer o diagnostico deve iniciar-se com os
métodos ndo invasivos como tomografia axial computa-
dorizada (TAC), ressoniancia magnética (RM), angiorres-
sondncia magnética (ARM), eletroencefalograma (EEG) e
Doppler’, e se a suspeita estiver bem fundada, se con-
tinua com procedimentos invasivos como a angiografia
convencional que € o padrio-ouro para o diagnostico’, e
€ nela que visibilizamos os tipicos vasos de Moyamoya
na base cerebral>!:2!. Nas criangas o diagndstico definitivo
pode ser feito somente com base nos estudos de RM e
ARM, se os achados sio caracteristicos e bilaterais!?>.

Em pacientes com manifestacoes clinicas recidivantes
de isquemia e diminuicdo do fluxo sanguineo cerebral
regional esta indicada a cirurgia de revascularizacao cere-
bral. Podemos falar basicamente em revascularizacio di-
reta e indireta®'®'%, A direta consiste na utilizacio de uma
artéria extracraniana (artéria temporal superficial), esta
técnica prové um bom fluxo cerebral, porém em crian-
¢as pequenas pode nio ser efetiva devido ao pequeno
tamanho dos vasos que impede um fluxo suficiente, ou
por oclusdo do vaso receptor durante a cirurgia ou como
complica¢io da mesma®*#. Entre as técnicas de revascu-
larizacao indireta estd a encefalomiossinangiose®*®?* na

qual utiliza-se o musculo temporal que é colocado
diretamente sobre a superficie cerebral. Também
existe a omentossinangiose, que consiste em colocar
o epiplon maior sobre a superficie cerebral?>. Com
essas técnicas se evitam os inconvenientes do “by-
-pass” nas criangas, no entanto foram relatados va-
rios casos de convulsdes pds-operatdrias e formacio
de hematomas submusculares, sejam agudos ou cré-
nicos. Bons resultados foram encontrados com a en-
cefaloduroarteriossinangiose (EDAS)*% que implica
na sutura da artéria temporal superficial 2 dura-mater
com a finalidade de aumentar a angiogénese atra-
vés do fator de crescimento fibrobldstico presente no
liquido cefalorraquidiano desses pacientes*'>. Mais
recentemente iniciou-se o uso da técnica de pialsi-
nangiose?, onde o contato direto da artéria temporal
superficial potencia ainda mais a formacio de novos
vasos colaterais, sem a necessidade de suturar a arté-
ria. Esta técnica faz com que a cirurgia seja mais facil
e com menos riscos'®'!. No presente caso a técnica
empregada foi a pialsinangiose obtendo-se sucesso
pOs-cirtrgico.

A cirurgia de revascularizagdo € a Unica terapéu-
tica que pode modificar a histéria natural da doenca.
A maioria dos cirurgides prefere métodos indiretos
em menores de oito anos, pela dificuldade de rea-
lizar revascularizacio direta com vasos de pequeno
calibre.

O tratamento clinico da doenca de Moyamoya
tem por finalidade a prevencao de novos eventos
isquémicos, sendo utilizados antiagregantes e em
alguns casos anticoagulantes*.

A evolugio e o progndstico estao influenciados
por uma série de fatores, entre eles o mais impor-
tante € a extensio e a evolugiao temporal do engros-
samento endotelial. O segundo fator em importan-
cia € o desenvolvimento de vasos colaterais e sua
capacidade para compensar os déficits de perfusio
existentes!’.

Devido tratar-se de uma doenca rara e de as-
pectos etiologicos insuficientemente conhecidos re-
lata-se este caso e faz-se uma breve revisao da lite-
ratura para melhor estudar esta patologia e chamar a
atencio para sua inclusio no diagndstico diferencial
de déficit motor sibito em criangas.
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Balbinot PG, Bonat AC, Pascolat G. School with moyamoya disease treated with pial synangiosis. Rev. Méd. Parana,
Curitiba, 2009; 67(1-2):20-23.

ABSTRACT - It is a case of Moyamoya disease that occurred in a female student, who underwent surgery by the
technique of pial synangiosis successfully after the surgical procedure. It is important to emphasize that the cerebral
revascularization with the referred technique to wholly or partially reverse the deficits generated by the disease and
to prevent progression of cerebral ischemia.

KEYWORDS - Moyamoya Disease. Pial Synangiosis.
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A ideia de preparar estudantes para o vestibular
de medicina foi se formando lentamente durante o ano
de 1948 quando estava frequentando o terceiro ano do
curso “cientifico” no Colégio Estadual do Parana.

Naquela época entrava-se no curso primario aos
sete anos de idade (ou completando os sete anos até o
dia 30 de junho do ano corrente). Como nasci em 8 de
junho de 1931, entrei no primario com seis anos e seis
meses, pela mesma raziao, consegui entrar na Faculda-
de de Medicina da Universidade do Parand aos 17 anos,
completando os 18 em 8 de junho de 1949, portanto,
dentro do limite estabelecido pela lei.

Creio ter sido por esta razdo o mais jovem da tur-
ma formada em 1954.

Naquela ocasido, periodo anterior a marco de
1948, s6 existia um curso preparatério para vestibular
na cidade, era um curso noturno, visando somente o
vestibular de Engenharia e afins, conhecido pelo nome
do seu organizador o “CURSO DO DIAMANTINO”,
cujas aulas eram na Rua Westphalen, aproximadamen-
te no meio do segundo ou terceiro quarteirdo desde
o seu inicio na Praca Zacarias € era um curso muito
movimentado pois as exigéncias dos vestibulares para
Engenharia eram muito fortes, principalmente em Ma-
tematica e Fisica. Inexistia até entdo um preparatorio
especifico para Medicina, Odontologia, Farmacia e Ci-
éncias Biologicas em geral.

Os tempos que precediam os vestibulares eram de
muita tensao entre os vestibulandos, pois a informacio
curricular, fornecida pelo curso colegial tradicional, ndo
era muito paralela aos assuntos exigidos pelo conse-
lho universitario, muitos temas exigidos nem estavam
nos curriculos colegiais e sequer eram instruidos pelos
professores. Enfim, existia uma defasagem entre o que
se ensinava no curso colegial e o que as universidades

Oswaldo Cruz

exigiam para o seu acesso, isto sem levar em conside-
racao que assim como hoje, o nimero de vagas uni-
versitarias estava muito aquém das necessidades para
atender a todos os desejos de fazer um curso superior.

Baseados nestes problemas, em 1948, alguns pro-
fessores do Colégio Estadual do Parana resolveram fa-
zer um preparatorio aos vestibulares, com aulas fora
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do periodo curricular e mediante uma remuneraco direta
aos mesmos. Isto foi algo que nunca conseguiu ser con-
duzido a contento, pois no Colégio Estadual o ensino era
gratuito e criava-se um precedente que nao foi facilmente
aceito pela direcio do colégio. O assunto nio vingou,
tendo durado pouco mais de dois meses, diluindo-se a
frequéncia até desaparecer, diria que abortou aproxima-
damente no terceiro més.

Resolvemos entio, trés colegas, iniciar em certo regi-
me de autodidatismo, seguir um esquema, de estudos, Isa-
ac Schilklapper (recém-falecido) e eu, os mais envolvidos,
e Itamar Wugman que trabalhava como tradutor de Inglés
junto a uma multinacional de energia elétrica que estava
se instalando no Parana.

Nao foram tempos faceis, porém de muito envolvi-
mento nas matérias de Biologia, Fisica, Quimica, além de
Higiene, item este que era algo que nio tinhamos ideia
do que seria, a ndo ser escovar os dentes, tomar banho e
lavar as maos.

Era tempo de muito autodidatismo e como eu tinha
mais tempo disponivel que meus dois colegas, pois am-
bos trabalhavam meio-expediente e eu podia estudar o
dia inteiro e as noites também, foram gloriosos tempos de
muito incoOmodo aos professores para esclarecer davidas
que iam aparecendo pelo caminho, visitas as bibliotecas
publica e do colégio, além de consultas a universitarios
que ja haviam passado pelos mesmos problemas. Nao ha-
via tempo livre a ndo ser quando a matéria conseguida ja
estava digerida e devidamente compreendida, a noite em
geral eu passava a meus dois colegas.

Passei entdo, a conseguir informacdes de materiais
dos programas, frequentando a biblioteca da entio Facul-
dade de Filosofia, Ciéncias e Letras, que funcionava ane-
x0 a0 Colégio Santa Maria (Colégio Marista), conseguindo
montar 0s assuntos niao lecionados em nossos colégios
e transmitir aos meus dois colegas de estudo, o que nos
trouxe muita seguranca.

Conseguimos, noés trés, sermos entio aprovados no
vestibular para Medicina em muito boas colocacdes, eu
pessoalmente em 4° lugar. Como eu estava com todas
as matérias em dia, pensei, estimulado pelos meus dois
colegas, aproveitar e oferecer meus conhecimentos para
outras pessoas interessadas em cursar Medicina, Odonto-
logia e Farmacia, dando aulas e recebendo uma remune-
racao, que me permitia uma independéncia econdmica
para pagar a Faculdade de Medicina, que naquela ocasiio
era uma entidade privada cobrando, para a época, um
valor mensal significativo (A Federalizacao da Universi-
dade do Parand ocorreu em 1954).Montada esta ideia de
dar aulas particulares, parti a procura de um espaco, logo
pensei que poderia me instalar numa pequena sala térrea
que existia na Rua Emiliano Perneta e com saida indepen-
dente, dois a trés quarteirdes da Pragca Zacarias, préximo
a Escola de Belas Artes, onde havia um curso noturno de
telegrafia Morse. Com facilidade e muita satisfacio do pro-
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prietdrio desta sala, alugou-me para usar pela manha
e tarde, assumindo as despesas de limpeza, imposto,
luz e um razoavel aluguel pois, era um periodo em
que a sala costumava estar fechada.

Assim sendo, passei a divulgar a ideia para ami-
gos, imprimi folhetos e fui distribuir nos colégios
onde alguns professores, permitiram que eu me di-
rigisse diretamente aos alunos do 32 ano cientifico,
distribuindo folhetos com o endereco e com curso
somente vespertino e especializado para Medicina,
Odontologia e Farmicia.

Conseguimos ter entre vinte e trinta alunos, va-
riando o ndmero e as frequéncias dos que iniciaram
(entravam e saiam, se no satisfizessem as aulas.)

Eu ministrava as aulas, de todas as matérias exi-
gidas, de maneira ordenada, divididas em trés perio-
dos de 50 a 60 minutos, havendo um intervalo médio
de 10 minutos. Tudo isto com uma elasticidade tal
que, niao conflitasse com as aulas da faculdade, en-
tao Anatomia e Histologia e também com os curricu-
los escolares dos alunos.

Logicamente existia uma relativa variacio nos
horérios, pois existiam os periodos de provas co-
legiais, quando ajustavam-se as aulas de maneira a
ndo conflitar com as atividades curriculares, eventu-
almente algumas aulas passavam para a noite porém,
muito esporadicamente, incluindo ai o periodo das
minhas provas na faculdade.

Assim, foram seguindo as atividades didaticas
até o periodo dos vestibulares, passados estes, os
resultados de nossos alunos foram excepcionalmen-
te bons, e ja para o ano seguinte a procura foi mais
intensa, necessitando entio a loca¢io de duas salas
o que foi conseguido, junto a meu pai, industrial de
moveis, que, na ocasiio estava mudando os escri-
torios da sua empresa (Méveis Guelmann) da Rua
24 de Maio, préximo a praga Rui Barbosa, para o
bairro do Portio, liberando um espaco muito maior,
quando entdo com mais conforto, pudemos ter uma
sala maior, mais confortavel, com trés turmas: pela
manhi, tarde e noite. Houve entio uma mudanga
com a contratacao de dois professores, Aldo Urban,
para Fisica e Carlos Algacir Avelleda, para Quimica.

Permanecemos neste endereco, por trés anos e
passamos a denominar o Curso de OSWALDO CRUZ,
pelo inegivel valor deste cientista brasileiro no con-
trole de enfermidades tropicais; o movimento cres-
ceu muito e chegamos a ter trés turmas distribuidas
pela manha, tarde e noite; apos dois anos, este espa-
¢o passou a ser pequeno, quando mudamos para o
centro da cidade, Rua José Loureiro, e nos instalamos
no edificio Maud, novo andar, ji com duas amplas
salas e sanitarios feminino e masculino independen-
tes, com duas turmas matutinas, duas turmas vesper-
tinas e duas noturnas.
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Ap6s a Formatura de Medicina, passamos ter me-
nos tempo disponivel, sendo dificil continuar com as
aulas no curso OSWALDO CRUZ, consultério, além de
conciliar com as aulas na Faculdade de Medicina na
qualidade de assistente na matéria de Obstetricia, na
cadeira do inesquecivel Professor Victor do Amaral Fi-
lho. Fui entao me afastando progressivamente das au-
las no Curso OSWALDO CRUZ, que foram assumidas
pelo Dr. Joel Guelmann, meu irmao, quando em 1958
viajei por um ano em cursos de especializacio na In-
glaterra, Franca, Austria e Israel.

O Curso OSWALDO CRUZ ainda permaneceu por
mais trés anos, quando quase todos os professores es-
tavam ja formados, e sem a visao empresarial, achamos
que o nosso caminho era a MEDICINA obviamente as-

sociada com diminuicao da procura e o aparecimento
de outros cursos na cidade, achamos por bem encerrar
as atividades em 1965.

Sem duvida, foi um periodo da nossa vida em que
fizemos grandes amigos e que permanecem até hoje,
alguns ja ndo estdo conosco como os Drs. Carlos Al-
gacyr Avelleda e Dr.lsaak Schilklaper dentre os pro-
fessores, porém temos uma recordacio profunda de
inimeros alunos, hoje nossos colegas, inclusive aqui
presentes e achamos sinceramente que transmitimos
sempre animo, conhecimento e vontade de vencer, nao
s6 no vestibular, mas também na vida.

Muito obrigado pela atencio.

Para doacdes e correspondéncias:

Museu de Historia da Medicina da Associacio Médica do Parana
Rua Candido Xavier, 575 - Agua Verde - Curitiba/PR - CEP: 80.240-280
Fone (41) 3024-1415 / Fax (41) 3242-4593 - E-mail: secretaria@amp.org.br
Visite 0 museu em nosso site: www.amp.org.br




Atendimento particular com valor reduzido?

Para quem nao quer depender do SUS e ndo pode ou nao quer pagar
um plano de satde, o SINAM é a solucao.

Sem mensalidades, vocé pode escolher os médicos referenciados pela
Associacao Médica do Parana para receber
atendimento de consulta particular.

Sistema Nacional de Atendimento Médico

Rua Candido Xavier, 602 - Agua Verde - Curitiba - (41) 3019 8689



oMédic:

) 2 18
- Medico

= Profissional
de valor

® 1933 ¢
www.amp.org.br



