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EDITORIAL

No atual contexto socio-econdmico do Pais, torna-se cada vez maior o
desafio de viabilizar publicagdes cientificas.

Esse desafio, além de outros que lhe sao pertinentes, deve ser assumido
pela Universidade, enquanto responsdvel pela producdo do conhecimento,
pela formacao de pessoal e pela educacdo continuada.

Dessa forma, € grande a satisfacdo com que a Dire¢ao da Faculdade de
Ciéncias Médicas traz a pablico um novo nimero da “REVISTA DE
CIENCIAS MEDICAS - PUCCAMP”.

Destacamos que este novo periddico vem se consolidando e se legitimando
nos meios académicos, o que pode ser avaliado pelo grande nimero de
contribui¢des que vem recebendo para os proximos fasciculos.

Este niimero, contemplando a linha editorial, vem completar o primeiro
volume, com artigos de revisdo, relatos de casos e pontos de vista que
discutem temas abrangentes de interesse na drea da Satde.

Esperamos que as contribui¢des aqui contidas possam, além de suscitar o
debate, estimular os profissionais da drea da Sadde a divulgarem sua
producdo.

Reiteramos, assim, nossa disposi¢do em manter nossos esfor¢os para que
este periddico se firme como um instrumento de divulgagio cientifica.

LUIZ MARIA PINTO

Diretor da Faculdade de Ciéncias Médicas - PUCCAMP
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ARTIGO DE REVISAO

Cardiopatias no ciclo gravidico-puerperal

Maria Luiza Junqueira Gonzaga Toledo Leite”

. P
Armando Miguel Jinior

o deokk
Jilio Cesar Gomes

RESUMO

A incidéncia das cardiopatias nas gestantes ndo é muito elevada. Contudo nao deve ser desprezada uma vez

conhecida a sobrecarga fisiolégica a bomba cardiaca e as alteragoes hemodindmicas impostas pelo estado

gestacional. Considerando-se que hd controvérsias nas condutas obstétricas e no tratamento clinico da

gestante cardiopata, nesta revisao relatam-se as diferentes cardiopatias que incidem nas gestantes, suas

abordagens terapéuticas e obstétricas, os anestésicos e os cuidados pré-natais.

Unitermos: cardiopatias, gravidez miocardiopatias, efeitos tardios de exposi¢ao pre-natal.

INTRODUCAO

A incidéncia das cardiopatias nas gestantes varia entre 1
e 3,7% e mesmo com 0s novos conhecimentos fisiopatogé-
nicos, e com recursos propedéuticos e terapéuticos, continua
temida, por causa da sobrecarga fisioldgica imposta pelo
estado gestacional 2 bomba cardiaca’.

A forma mais freqiiente de cardiopatia associada a
gravidez é a de origem reumdtica (85 a 90%) tendo-se,
nestas, a estenose mitral como lesdo predominante, seguida
de insuficiéncia mitral e, raramente, estenose adrtica.
Contudo, com os avangos da antibioticoterapia e erradicacao
das estreptococcias, observam-se tendéncias a reducao das
lesdes cardiacas de etiologia reumdtica. Paralelamente, o
avanco nas técnicas cirdrgicas corretivas aumentou signifi-
cativamente a perspectiva de vida de meninas com
cardiopatias congénitas?.

* Interna do 6° ano do Curso de Medicina da FCM - PUCCAMP.
*% Professor Doutor Titular da disciplina de Cardiologia da FCM - PUCCAMP.

#*#% Professor Doutor Titular do Departamento de Ginecologia e Obstetricia da FCM
- PUCCAMP.

MANIFESTACOES CARDIOVASCULARES

Alguns sinais e sintomas nas gestantes, podem ser
absolutamente fisiolégicos. O aumento da volemia (com
conseqiiente hemodilui¢cdo) e da velocidade circulatéria é
responsavel por sopros, hiperfonese de bulhas e taquicardia.
A elevacdo das cipulas diafragméticas pode levar a
hiperventilacdo e a dispnéia; o aumento da pressdo venosa
nos membros inferiores pode propiciar o edema. O aumento
do volume uterino, ocasionado por compressdo da cava
inferior e vasos linfaticos pode diminuir o retorno venoso,
favorecendo a queda do volume sistélico e a elevagdo da
freqiiéncia cardiaca, caracterizando a sindrome do decibito
supino: taquicardia, hipotensdo, sudorese e eventualmente
até sincope!0. 14. 18,

Ao exame fisico o ictus cordis pode estar situado no
quarto espaco intercostal esquerdo (EIC), por trds da quinta
costela ou até fora da linha média esternal; a ausculta pode
mostrar hiperfonese de bulhas, podendo a primeira bulha
estar desdobrada devido ao fechamento precoce da valvula
mitral e hiperfonese da segunda bulha pela maior proximi-
dade do corac@o e parede tordcica e devido ao aumento do
retorno venoso pela cava inferior.

Ap6s o quinto més, pode-se ouvir a terceira bulha pelo
enchimento rapido do ventriculo esquerdo e menos freqiien-
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78 M.L.J.G.T. LEITE et al.

temente a quarta bulha. Os sopros sistélicos de ejecdo em
foco pulmonar e sistdlico de regurgitacdo no foco mitral sdo
comuns desde os primeiros meses e estdo relacionados
sobretudo com a hemodilui¢@o gravidica.

As modificagdes do ritmo cardiaco, as arritmias respira-
torias e extra-sistoles podem traduzir irritabilidade miocér-
dica por motivos posturais ou até transtornos digestivos, sem
contudo, significar cardiopatia.

Os exames subsididrios normalmente utilizados na
cardiologia podem apresentar variacdes da normalidade nas
gestantes normais.

O eletrocardiograma convencional pela modificacio da
posicao cardiaca (horizontalizacdo pelo aumento do volume
abdominal) mostra o eixo do complexo QRS para a
esquerda, onda T negativa em DIII e ocasionalmente onda
Q profunda em DIII. O exame radioldgico do térax pode
mostrar a horizontalizagdo de silhueta cardiaca, hilos
vasculares proeminentes e modificacdes do arco médio
esquerdo e veias pulmonares simulando uma patologia da
védlvula mitral.

Ultimamente a ecocardiografia bidimensional por sua
inocuidade tem possibilitado o estudo completo e fiel das
cardiopatias congénitas e adquiridas, determinando com
precisdo a capacidade funcional do coragio das gestantes.

Avaliando-se, clinicamente, a capacidade com que a
gestante realiza as atividades didrias antes da gravidez, a
New York Heart Association classifica o grau de acometi-
mento cardiaco e sua funcionalidade em quatro classes!2.

1. Classe I, sem limitagdo da atividade fisica.

2. Classe II, com pequena limitagdo de atividade fisica.

3. Classe III, com acentuada limitagdo de atividade fisica.

4. Classe IV, incapazes de realizar qualquer grau de
atividade fisica e mesmo em repouso sentem fadiga e
dispnéia.

Além dessa classifica¢do, podemos determinar a possibi-
lidade de concepcdo em dois grupos: favoravel e desfavora-
vel. As cardiopatias favordveis sdo as que evoluem sem
qualquer complicag@o e as desfavordveis sdo as com sinais
de insuficiéncia cardiaca ou histéria de descompensagio
prévia, arritmias ou concomitincias de outras doengas®.

O risco da associag@o entre cardiopatia e gravidez se da
sobretudo pela insuficiéncia cardiaca, pelos distirbios
hematoldgicos de sangramento e tromboembolismo e graves
distirbios do ritmo cardiaco. Os fendémenos decorrentes da
hipertensao arterial sistémica (HAS) ser@o tratados em outro
artigo.

1. Insuficiéncia cardiaca

A insuficiéncia cardiaca tem seu inicio a partir do 3° més
de gestacdo e mais comumente entre o 5° e 8°, época em que
o volume circulatério é maior, o débito cardiaco mais alto,
a circulacdo mais ativa devido as maiores necessidades
metabdlicas do concepto, sendo raros os casos de descom-
pensacdo cardiaca no momento do parto ou no puerpério. O
quadro deve ser reconhecido através de sinais e sintomas

incipientes antes da instalacdo do quadro clinico completo 7-
15, 16.

2. Embolias

Os acidentes tromboembélicos aumentam o risco da
gestante cardiopata, ocorrendo principalmente nos casos de
miocardiopatia dilatada, fibrilagdo atrial cronica e cardiopa-
tia isquémica. Sua manifestacdo clinica se d4 através de
insuficiéncia cardiaca congestiva e tromboembolismo pul-
monar.

3. Disritmias cardiacas

A fibrilagdo atrial predispde a embolias e insuficiéncia
cardiaca, sendo indicio de cardiopatia avancada. A fibrila-
¢ao atrial paroxistica com aumento da freqiiéncia cardiaca e
diminuigdo da pressdo diastdlica ventricular produz eleva-
¢do da pressdo pulmonar e risco de edema agudo!3.

4. Cardiopatia com cianose

A mortalidade fetal global é mais elevada em cardiopatas
portadoras de cardiopatias congénitas ou adquiridas que
desenvolvam cianose e hematécrito acima de 60% e nos
casos de hipertensdo pulmonar grave>.

CARDIOPATIAS REUMATICAS

Das cardiopatias associadas a gestacdo as de etiologia
reumdtica sdo as mais freqiientes. Dentre elas, a estenose
mitral representa 90% das lesdes valvares enquanto a
insuficiéncia mitral ocorre em 6-7% dos casos °.

Estenose mitral

Na gestante com estenose mitral ndo existe uma
correlacdo entre gravidade do obsticulo mecdnico e
repercussdes clinicas e hemodindmicas, pois podemos
observar graves episédios de edema agudo de pulmdo em
gestantes com pequena estenose mitral.

Como conseqiiéncia da reducdo do orificio valvar mitral,
instalam-se dois fendmenos: diminui¢do do débito cardiaco
e hipertensdo na pequena circulacéo.

A diminui¢do do débito cardiaco com conseqiiente ma
perfusdo tecidual promove baixo desenvolvimento do
concepto e as modificacdes hemodindmicas relacionadas a
hipertensdo pulmonar se traduzem pela dispnéia de esforco,
dispnéia paroxistica, edema agudo de pulmao, hemoptises e
sobrecarga ventricular direita.

Quando a vdlvula mitral fica reduzida a 20% de sua 4rea
normal as resisténcias pulmonares aumentam bruscamente,
adicionando uma nova barreira vascular a barreira mecénica
da obstrugdo mitral. Quando a pressdo capilar ultrapassa a
pressdo osmética do plasma por aproximadamente dez
minutos ocorre o edema agudo de pulmao.

Tratamento

O tratamento das estenoses mitrais puras ou associadas é
basicamente cirtirgico e as indicacOes ocorrem nas gestantes
que apresentam as valvas mitrais com 4rea inferior a 1 cm?
ou pouca resposta aos medicamentos. Os riscos cirirgicos
sd0 baixos, entre 2 e 3%, e a cirurgia corretiva propicia o
desaparecimento dos fendmenos congestivos e o risco de
edema agudo de pulmio, que € a principal causa de
mortalidade nas gestantes cardiopatas.
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As opgoes cirtirgicas sdo: a comissurotomia e a troca
valvar por prétese bioldgica (bovina ou porcina) ou
mecanica. A ocasido mais indicada para a cirurgia € o 2°
trimestre de gravidez, logo apds a organogénese.

O tratamento clinico, a base de repouso, dieta hipossédi-
ca, cardiotonicos e diuréticos, se faz nos casos em que se
detecta a estenose mitral no inicio de gravidez. Este
tratamento deve ser feito até o 2° trimestre, quando entdo se
indica cirurgia, pois o tratamento clinico nao previne o risco
de edema agudo de pulmao.

Insuficiéncia mitral

A insuficiéncia mitral cronica € mais bem tolerada, pelas
gestantes, que a estenose mitral. Os sintomas ocorrem
tardiamente e a paciente pode suportar refluxos importantes
para o atrio esquerdo com aumento dentro dessa cavidade.
A tendéncia a hemoptise e embolias € menor que na estenose
mitral e a fibrilagdo atrial € bem tolerada.

O agravamento do quadro ocorre na presenga de atividade
reumadtica, endocardite ou ruptura das cordas tendineas e
conseqiientemente a manifestacdo dos sintomas dependera
desses fatores>.

Tratamento

O tratamento clinico ou cirdrgico das insuficiéncias
mitrais se baseia na classificacdo clinica do grau de
comprometimento valvar e cardiocirculatorio.

1. Lesdo minima - profilaxia com antibiticos nos
tratamentos cirdrgicos (Garamicina, Penicilina Cristalina).

2. Lesdo moderada com pequenos sintomas - antibiéticos
para os procedimentos cirdrgicos, dieta hipossddica e
ocasionalmente digital!-

3. Lesdo moderadamente grave - antibioticoterapia para
os procedimentos cirtirgicos. Dieta hipossddica, digital e
diuréticos (furosemide, tiazidicos). Se houver fibrilagdo
atrial manter o ritmo lento com amiodarona. Possibilidade
de anticoagulantes e eventualmente de indicacdo cirdrgica.

4. Lesdo grave - cirurgia da vdlvula mitral. Dieta
hipossédica, profilaxia com antibidticos, digital, diuréticos
e vasodilatadores (hidralazina, nitratos ou prazosina). Se
houver fibrilagdo atrial estudar a possibilidade de utilizar
anticoagulantes e dcido acetilsalicilico.

Estenose aortica

A obstrucdo da via de saida do ventriculo esquerdo (VE)
ocorre normalmente na 4* e 5* décadas, sendo, portanto,
excepcional em gestantes. Durante longo periodo hd um
aumento progressivo e gradual da sobrecarga ventricular
com a paciente permanecendo assintomdtica. O débito
cardiaco conserva-se por muitos anos, caindo apenas nas
fases tardias da evolucdo de patologia.

Existem quatro tipos de lesdes estendticas na cimara de
saida do ventriculo esquerdo:

1. miocardiopatia hipertréfica obstrutiva;

2. estenose adrtica subvalvar, fibrose ou anel subadrtico;

3. estenose adrtica valvar (causa mais comum de
obstrucdo da cdmara de saida de VE e lesdo geralmente
fatal);

4. estenose adrtica supravalvar.

A obstrucio da via de saida de ventriculo esquerdo impde
nele uma sobrecarga de pressdo. Durante a gestagdo, pelo
aumento do débito cardiaco cresce o gradiente sistélico entre
o ventriculo esquerdo e a via de saida resultante da estenose
adrtica, a pressdo sistdlica e o trabalho de ventriculo
esquerdo.

A estenose adrtica significativa implica em reducio do
orificio valvar para um quarto de seu tamanho. As gestantes
que chegam a esta fase correm o risco de 6bito por
insuficiéncia cardiaca congestiva ou pela diminui¢do do
retorno venoso, tanto no trabalho de parto como na
interrup¢@o da gestacdo em casos de abortamento. Ocasio-
nalmente, uma estenose adrtica grave permanece assintoma-
tica durante a gravidez. Devido a gravidade do quadro,
quando instalado, alguns autores aconselham a cirurgia
antes da concepgio.

Tratamento

O tratamento da estenose adrtica valvar € fundamental-
mente cirtrgico e as indicagdes sdo: insuficiéncia ventricu-
lar esquerda, angina do peito, sincopes e estenose valvar
grave com gradiente sistdlico ventriculo esquerdo/aorta
(VE/AO) igual ou maior que 50 mmHg. A funcéo
ventricular se normaliza, freqlientemente, dezoito meses
apos a correcdo cirdrgica.

Insuficiéncia adrtica

Em geral ocorre na 4° ou 5* década e portanto é incomum
nas gestantes. Contudo, o aumento do débito cardiaco
durante a gestagdio ¢ bem tolerado devido a queda das
resisténcias periféricas, ao aumento da freqiiéncia cardiaca
e ao encurtamento diastlico que diminui o volume de
sangue regurgitado.

Os problemas clinicos na insuficiéncia adrtica sdo:

1. insuficiéncia cardiaca congestiva;

2. angina de peito;

3. arritmias ventriculares;

4. morte stibita;

5. sincope de esforco;

6. endocardite infecciosa.

Tratamento

O tratamento clinico conservador € indicado nas insufi-
ciéncias adrticas com lesdo minima ou moderada, desde que
ainda ndo apresentem insuficiéncia cardiaca, devendo o
acompanhamento ser feito mensalmente e, a partir do 6° més
de gestacdo, quinzenalmente. Se a fracdo de ejecdo for
menor que 40% estd indicada a troca da vdlvula e
anticoagulante oral.

Os sintomas de insuficiéncia ventricular esquerda podem
ser controlados com digital, diuréticos e redugdo da
pds-carga com nitratos (20-40 mg a cada 4-6 horas), ou
hidralazina (50 mg a cada 6 horas).

Cirurgia com circulagdo extracorpdrea na gravidez

Quando estamos indicando uma cirurgia cardiaca com
circulagdo extracorplrea para uma gestante temos que
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considerar que os efeitos podem ser nocivos ao feto
aumentando o risco de 6bito em 30%, por diminui¢do do
fluxo uterino, ou embolizacdo dos vasos uterinos, ou dano
plaquetdrio traduzido pela maior adesividade na circulag@o
placentdria.

Devemos considerar, ainda, que a circulagio extracorp6-
rea durante a organogénese pode causar efeitos ao feto como
aparecimento de malformagdes.

Gestantes em uso de protese cardiaca

Virias sdo as possiveis complicagdes maternas e fetais
com o uso da prétese metdlica, como a endocardite
infecciosa que determina mortalidade fetal de quase 100%
dos casos, a hemorragia, e trombose da vdlvula € o
tromboembolismo.

Em relacd@o ao feto pode ocorrer a sindrome warfarinica
pela associacido terapéutica de anticoagulantes nas pacientes
com préteses metdlicas, as hemorragias fetais durante o
trabalho de parto, o retardo do crescimento intra-uterino,
deformidades e 6bito.

Cardiopatias congénitas

As pacientes com lesdes congénitas que chegam ao
periodo reprodutor geralmente apresentam defeitos quase
sempre passiveis de tratamento cirtirgico. Os defeitos graves
raramente permitem sobrevida além da infincia; quando
atingem a puberdade, a incapacidade fisica impossibilita a
gestagdo®- 8. 11,

A relacdo abaixo apresenta as cardiopatias mal e bem
toleradas pelas gestantes cardiopatas.

MAL TOLERADAS BEM TOLERADAS

Insuficiéncia mitral
Insuficiéncia adrtica
Comunicacgoes interatriais
Comunicagoes ventriculares
Persisténcia do canal arterial
Estenose pulmonar
Estenose subadrtica hipertréfica
Prolapso da valva mitral

Estenose mitral
Estenose aértica
Coarctagao aértica
Sindrome de Marfan
Tetralogia de Fallot
Hipertensao pulmonar primaria
Sindrome de Eisenmenger

As cardiopdtias cianogénicas sdo pouco toleradas pelas
gestantes € a mais freqiiente € a tetralogia de Fallot.

De modo geral, as cardiopatias congénitas acianogénicas
(persisténcia do canal arterial, comunicacdo interatrial e
comunicacgdo interventricular) sdo bem toleradas durante a
gestacdo, por ndo apresentar miocardite, porém, sao mais
suscetiveis a endocardite infecciosa. E, portanto, vélido
nestes casos a antibioticoterapia profilatica durante o parto
e nos primeiros dias de puerpério, sendo mais recomendadas
a gentamicina e a ampicilina.

Sindrome de Eisenmerager - € a insuficiéncia grave das
camaras direitas resultantes de cardiopatia congénita acia-
nogénica com hiperfluxo pulmonar (CIA, CIV, PCA etc.) e
conseqiiente hipertensao arterial pulmonar, ou resultante da
hipertensao arterial pulmonar primadria.

Esta sindrome tem alta taxa de mortalidade materna e
fetal, por volta de 50%. O problema nos casos de
Eisenmenger ocorre durante o trabalho de parto em virtude

da dilatagdo das veias esplénicas e da diminui¢io do retorno
venoso, o que leva a hipotensao grave e choque.

Estenose pulmonar - apesar do débito cardiaco aumenta-
do e da sobrecarga de ventriculo direito, as estenoses
pulmonares leves ou moderadas suportam bem a sobrecarga
gestacional. Diante do gradiente ventriculo direito/artéria
pulmonar (VD/AP) 70 mmHg haverd indicag@o cirtrgica. A
compressao da veia cava inferior pelo ttero gravidico pode
diminuir o retorno venoso, reduzir o débito cardiaco e causar
hipovolemia, apresentando sincopes durante e apds o parto.

Coarctacio da aorta - hd possiblidade, embora rara, de
insuficiéncia cardiaca, ruptura da aorta, endocardite bacte-
riana, ruptura de aneurisma dissecante e aneurisma cerebral.
As gestacdes com tal patologia ndo sdo predispostas a
toxemia, podendo ocorrer queda da pressdo arterial durante
o segundo trimestre.

Prolapso da valva mitral - pode ter seus sinais suavizados
na gestacao, tanto o sopro como o estalido telediastélico por
diminui¢do da resisténcia vascular periférica e aumento do
débito cardiaco. Quando houver associacio de insuficiéncia
mitral, deve-se fazer a profilaxia da febre reumatica
(penicilina benzatina).

Sindrome de Marfan - anomalia intrinseca da porgao
média adrtica, onde o trabalho de parto pode ser fator
precipitante da dissecacdo adrtica em até 25% dos casos.

OUTRAS CARDIOPATIAS

a. Cardiopatia chagésica

A doenca de Chagas pela alta incidéncia em nosso Pais,
sobretudo nas dreas endémicas, atinge a mulher no seu
periodo fértil resultando num grave problema de Saide
Publica. Manifesta-se por insuficiéncia cardiaca congestiva,
arritmias e tromboembolismo provocando risco a gestante e
ao concepto, ndo raramente causando a morte stbita na
paciente.

Quando ocorre a insuficiéncia cardiaca franca com
cardiomegalia, aneurisma de ponta, arritmias como extra-
sistoles ventriculares multifocais, taquicardia paroxistica
ventricular, fibrilagao ou “flutter” atrial e bloqueio atrioven-
tricular completo, o progndstico ruim desaconselha a
gestacao.

O tratamento se faz visando prevenir a insuficiéncia
cardiaca nos casos incipientes, € as graves disritmias,
utilizando-se repouso, dieta hipossédica, cardiotonicos,
diuréticos e nos casos das disritmias cardiacas a amiodarona
na dose de 200 a 600 mg/dia, interropendo-se nos sabados e
domingos, prevenindo-se assim a intoxicagdo.

b. Cardiopatia peri-partum

Diagnoéstico realizado por exclusado, de etiologia desco-
nhecida, apresenta-se como cardiomiopatia congestiva
idiopética, acomete mais freqiientemente gestantes negras,
multiparas, idosas, de baixa classe social. Interferem em sua
génese causas multifatoriais como ma nutricdo, doenga
coronariana, modificagdes hormonais, condi¢cdes imunol6-
gicas, viroses, miocardites e pré-eclampsia. Para seu
diagnéstico sdo estabelecidos alguns critérios: 1° insuficién-
cia cardiaca no final da gestacdo ou nos cinco primeiros
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meses apés o parto; 2° auséncia de qualquer etiologia
identificdvel; 3° auséncia da doenga cardiaca no inicio da
gestagao.

O tratamento dessa cardiopatia obedece aos métodos
convencionais da insuficiéncia cardiaca com digital ou
outros agentes inotrépicos, dopamina e dobutamina, diuré-
ticos e restri¢do de sal. Os anticoagulantes estdo indicados
nas pacientes com séria disfuncdo ventricular esquerda,
trombose ou histéria de embolizagdo. A bidpsia endomio-
cérdica pode ser considerada quando o tratamento se mostrar
ineficaz!.

c. Cardiopatia isquémica

As cardiopatias isquémicas sa0 mais raras nas gestantes
e o infarto do miocdrdio tem a incidéncia aproximada de
1/10.000 partos.

O tratamento requer cuidados especiais em unidade de
tratamento intensivo, pois constitui uma condi¢do de
altissimo risco tanto materno como fetal. As medidas
terapéuticas sdo as proprias das cardiopatias isquémicas.

d. Cardiopatia beribérica

A cardiopatia beribérica resulta de um estado nutricional
cronicamente deficiente, principalmente de vitamina Bl
(tiamina), que pode se agravar no periodo gestacional.

As manifesta¢Ges cardiovasculares do beribéri sdo pouco
freqiientes e consistem na insuficiéncia cardiaca congestiva
predominantemente das cdmaras direitas. Apesar do distur-
bio metabélico glicidico, o miocdrdio mantém produgdo
energética normal, as custas da utiliza¢do preferencial dos
dcidos graxos, resultando num quadro hemodinamico que se
caracteriza por baixa resisténcia vascular periférica total,
com vasodilatagdo esplancnica e muscular associada a
vasoconstri¢do cutinea e renal.

Este quadro hiperdinadmico ndo interfere na contratilidade
cardiaca, promove valores extremamente altos de débito
cardiaco, apesar do aumento do didmetro das cAmaras
cardiacas. Na forma perniciosa da doenca o quadro
cardiolégico € extremamente grave, e a administragcdo
parenteral de tiamina € imperiosa.

O ecocardiograma ¢ o melhor método para diagnéstico e
acompanhamento da cardiopatia, pois o exame histolégico
¢ inespecifico.

O tratamento bdsico da cardiopatia beribérica se faz com
nutrientes, tiamina, diuréticos e digitdlicos. A regressdo do
quadro € rapidal4.

e. Cardiopatia tireotoxica

As doengas da tiredide nas gestantes podem-se apresentar
de duas formas: a com hipertiroidismo e com hipotireoidis-
mo. O hipertiroidismo, também conhecido como tireotoxi-
cose € um estado hipermetabdlico causado pelo aumento de
horménios tireoideanosT3: T4, As manifestacdes cardiacas
mais peculiares sdo: taquicardia, disritmias supraventricula-
res e cardiomegalia. Esta dltima caracterizada histopatolo-
gicamente por focos de infiltrado linfocitdrio e eosinofilico,
pequena fibrose intersticial, degeneracdo gordurosa das
miofibrilas e aumento do tamanho e do nimero de
mitocondrias.

O hipertiroidismo caracteriza-se por um estado hiperdi-
namico, onde a cardiomegalia € conseqiiéncia deste, sendo
mais comum as seguintes doengas: a doenca de Graves, 0
bdcio multinodular toxico, o adenoma téxico, chamando a
atenc¢do nas gestantes TIREOTOXICOSE NEONATAL OU
MAE COM DOENCA DE GRAVES! ! 14,

Uma gestante com hipertiroidismo subclinico ou contro-
lado pode-se tornar manifesta durante o periodo gravidico,
obrigando a modifica¢des nas dosagens terapéuticas, porém
com o decorrer da gestacdo existe a tendéncia em haver
diminui¢do da disfung¢do tireoideana, voltando-se ao estado
pré-gravidico, que nos obriga a ficar atentos para néo
provocar um hipotiroidismo iatrogénico.

O tratamento com propiltiuracil (100 a 200 mg a cada 8
horas) ou metimazol (15 a 20 mg a cada 8 horas) tem-se
mostrado eficaz nos hipertiroidismos complicados pela
gravidez, quando usado de forma criteriosa. Como estes
fdrmacos atravessam a barreira placentdria podem causar
bdcio e até cretinismo no feto em desenvolvimento, por isso
o controle rigoroso nas dosagens é imperioso. As reagdes
colaterais mais perigosas, ainda que raras, sdo as que
ocorrem no sistema linfo-hematopoiético (agranulocitose,
trombocitopenia, leucopenia) e hipoprotombinemia.

O hipotiroidismo principalmente na sua forma mixede-
matosa € raro nas gestantes, sendo a bradicardia o sintoma
mais comum. Como ocorre diminui¢do do débito cardiaco
em virtude da redugio do volume de ejecdo e da forga de
contragdo cardiaca, observa-se hipotensdo arterial, pulsos
finos, prolongamento do tempo de circulagdo sanguinea, e
reducdo do fluxo para os tecidos periféricos.

O edema que se forma é rico em mucopolissacarideos,
chamado mixedema.

A sensibilidade desses pacientes tanto a hipercarbia
quando a hipoxia estd diminuida podendo levar rapidamente
a narcose pelo gds carbonico (CO2) ou disritmias cardiacas
em conseqiiéncia da hipdxia, sendo esta a principal causa do
6bito materno e fetal.

O tratamento dos estados de hipotiroidismo se faz as
custas da reposi¢do dos horménios tireoideanos.

f. Cardiopatia sifilitica

A cardiopatia sifilitica relativamente comum no passado
€ rara na atualidade com o advento da penicilina. A patologia
que mais se encontra nesta doenga € a insuficiéncia adrtica
por meso-aortite.

DISRITMIAS CARDIACAS

As disritmias cardiacas podem ser observadas nas
gestantes normais, mas ocorrem com maior freqiiéncia nas
portadoras de cardiopatias.

A relag@o abaixo resume as disritmias cardiacas encon-
tradas nas gestantes3.
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SEM CARDIOPATIA

FREQUENTES RARAS

1. Taquicardia sinual

2. Extra-sistole atrial
3. Extra-sistole juncional
4. Extra-sistole ventricular

1. Marcapasso atrial mutavel
2. Parada sinusal com escape
juncional
3. Taquicardia supraventricular

COM CARDIOPATIA

FREQUENTES RARAS

1. “Flutter” atrial
2. Fibrilagao atrial
3. Bloqueio completo ramo direito
1. Taquicardia sinusal 4. Bloqueio completo ramo esquerdo
2. Bradicardia sinusal 5. Sindrome de Wolf, Parkinson, White
6. Bloqueio atrioventricular (AV) 12 grau
7. Bloqueio AV 2° grau
8. Bloqueio AV 3° grau

Durante o periodo gestacional a freqiiéncia cardiaca
eleva-se em aproximadamente dez batimentos por minuto
entre o 7° e 82 més, para voltar aos valores pré-gestacionais
no 9° més. Raramente a freqii€ncia ultrapassa fisiologica-
mente a 90 bat./min. nas gestantes em repouso.

A bradicardia sinusal € excepcional durante a gravidez e
seu achado obriga a pensar em doenga do né sinusal. A doen-
ca do nd sinusal assintomdtica ndo requer tratamento, mas
no caso de haver sintomas secunddrios a hipoperfusao cere-
bral, decorrente de paradas sinusais ou bloqueios atrioven-
triculares, estara indicado o uso de marcapasso artificial.

As extra-sistoles atriais sdo freqiientes nas gravidez, e
admite-se que os fatores predisponentes sejam os humorais,
a elevacgdo do diafragma, a ansiedade, o estresse emocional
e os reflexos vagais. Tais disritmias ndo requerem tratamen-
tos especificos.

As taquiarritmias sdo raras nas gestantes nao cardiopatas
e manobras vagais e sedacdo sao suficientes para seu
controle. Os ritmos ectépicos com taquicardia principalmen-
te nos casos de estenose mitral requerem tratamento
imediato. Quando existe fibrilacdo atrial ou taquicardia
atrial paroxistica impde-se a digitalizac?o.

A sindrome de Wolf-Parkinson-White € uma das causas
da taquicardia supraventricular e as manobras indicadas no
pardgrafo anterior sdo suficientes para seu controle.

O bloqueio atrioventricular (AV) de primeiro grau €
relativamente inécuo e se caracteriza por um prolongamento
do intervalo PR, podendo ser transitério ou permanente. O
tratamento consiste no afastamento de fatores causais, como
uso de digitdlicos, betabloqueadores e bloqueadores do
canal de célcio.

O bloqueio AV de 2° grau tipo Wenckeback, no qual se
observam intervalos PR progressivamente mais longos,
seguidos de batimento atrial ndo conduzido aos ventriculos
€ raro e ndo existe a necessidade de implante de marcapasso
pois tem evolugdo benigna.

O bloqueio AV de 2° grau tipo Mobitz e o bloqueio AV
de 3¢ grau sdo raros, porém graves, necessitando de implante
de marcapasso artificial. Cabe ressaltar que ndo se tem

descrito complicagdes maternas ou fetais com a utilizacdo
de tais procedimentos.

ASSISTENCIA PRE-NATAL A CARDIOPATA

A assisténcia pré-natal adequada visa possibilitar o
desenvolvimento da gestacdo sem complicagdes, evitando a
insuficiéncia cardiaca e a morbidade e mortalidade mater-
no-fetall2. 14, 16, 17

1. Vigilancia médica - As consultas pré-natais devem ser
quinzenais no 1° trimestre e, se possivel, semanais a partir
do 2° trimestre. Alguns autores realizam ainda a “internatal”
a partir da 30%-32* semana: trés dias a paciente permanece
em casa e trés no hospital para as gestantes cardiopatas
classificadas como de evolucdo desfavoravel.

2. Idade - Recomenda-se que pacientes reumadticas ndo
engravidem antes dos 23 anos pela possibilidade de novo
aparecimento da doenca. Também, prudente € evitar a
gravidez apés os 35 anos, considerando que depois dessa
idade os mecanismos de reserva cardiaca estdo diminuidos.

3. Vigilancia da fungdo placentaria - as alteracdes
hemodinamicas na cardiopata afetam diretamente a circula-
¢do uteroplacentdria com repercussdes graves sobre o
bem-estar fetal. Deve-se proceder acompanhamento clinico
rigoroso que pode indicar até a interrupcao da gestagdo antes
do termo, se diagnosticado risco de 6bito fetal intra-itero.

4. Dieta hipossddica - com contetido caldrico reduzido e
baixo teor de sédio (ndo superior a 1,0 g nas 24 horas).

5. Restricdo de esforco fisico. O repouso € melhor obtido
com a paciente sentada ou em dectbito lateral esquerdo. Em
alguns casos, pequenas doses de sedacdo tornam-se uteis.

6. Peso - o ganho de peso deve ser acompanhado
minuciosamente e ao menor sinal de edema ou ganho de
peso excessivo impde-se o uso de diuréticos.

7. Anemia e hipoproteinemia - devem ser corrigidas
imediatamente com dieta e suplemento de ferro por via oral.

8. Hipertensdo arterial na gestagdo - ndo existindo o
anti-hipertensivo ideal desprovido de efeitos colaterais para
a mae e para o feto, esquemas de associa¢@o de drogas sdo
utilizados.

9. Infeccdes - A pielonefrite na gravidez e no puerpério é
muito comum e perigosa, devendo ser energicamente
resolvida com antibioticoterapia segundo agente etiolégico.
O cateterismo vesical e outras fontes de contaminacio
devem ser evitadas.

10. Antecedentes de insuficiéncia cardiaca - aquelas pa-
cientes com antecedentes de insuficiéncia cardiaca refratdria
ao tratamento e com cardiomegalia significativa, anteriores
ao periodo gestacional, apresentam prognostico reservado.

Conduta obstétrica

E conveniente que o trabalho de parto seja acompanhado
pelo cardiologista e pelo obstetra. De maneira geral, a
cardiopata compensada tende a suportar bem o trabalho de
parto ja que o periodo de maior solicitacdo cardiaca € o do
puerpério imediatol7- 19,
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Atualmente, ao contrdrio do que se pensava, a indica¢do
de cesareana efetiva estd ultrapassada devido aos riscos
impostos pelo ato cirirgico, como:

1. aumento da tensio emocional decorrente do ato
cirdrgico iminente;

2. risco de infecg¢do;

3. maior perda sanguinea durante o ato operatdrio;

4. maior incidéncia de complica¢des tromboembdlicas;

5. esvaziamento brusco do ttero, sobrecarregando rapi-
damente o corag¢@o com freqiiente descompensagao.

O periodo expulsivo - as alteracdes hemodindmicas
decorrentes das contragdes uterinas e dos esfor¢os expulsi-
vos levam ao aumento do retorno venoso ao coragdo e
conseqiiente sobrecarga. Por isso, sempre que possivel o
parto deverd ser por via vaginal, abreviando-se o periodo
expulsivo pela aplicagdo de fércipe.

A inducdo do parto com uso de ocitécitos pode ser
perigosa por sua a¢do sobre o sistema cardiovascular. O uso
de benzodiazepinicos € indicado no sentido de se evitar o
estresse do parto.

O puerpério € fase em que se deve ter cuidado especial,
considerando-se que a descompressio abdominal e a
dilatac@o das veias esplénicas diminuem a oferta sanguinea
ao coracao direito levando a hipotensdo e ao choque, este,
combatido imediatamente com a elevacdo da resisténcia
vascular periférica.

Aleitamento - O aleitamento pelas gestantes portadoras
de cardiopatias desfavordveis € controverso, havendo
autores que o contra-indicam pelos riscos de uma descom-
pensacdo cardiovascular.

Sindrome pdés-parto - no pds-parto podemos encontrar
quatro sindromes bem caracteristicas:

1. Hipertensdo arterial sit€mica pds-parto

A hipertensao arterial sistémica no pds-parto imediato se
d4 em decorréncia da reabsorc@o rapida do volume retido
pela gestante e € facilmente controlada com a retirada de
volume por meio de diuréticos. Questiona-se se essas
gestantes seriam propensas a desenvolver futuramente a
hipertensao arterial sistémica.

2. Insuficiéncia cardiaca pés-parto

Ocorre no tltimo trimestre ou no 1° més de puerpério; é
semelhante a uma miocardiopatia, ndo tendo etiologia
definida.

3. Nefroesclerose pés-parto

Sindrome hemolitico-urémica, com oliguria, hipertensao
arterial sistémica grave, sinais de hemdlise e consumo de
plaquetas.

4. Hipertensao pulmonar pés-parto

Grave complicagdo pulmonar e cardioldgica de etiologia
e fisiopatologia nao bem esclarecidas.

Tromboembolismo: - Gestantes jovens, partos dificeis,
tococtrgicos, complicados posteriormente por flebites
pélvicas ou de membros inferiores, podem apresentar apos
6 a 12 meses quadro de doenca vascular pulmonar
obstrutiva, manifestado por dispnéia, agravado pelo esforco,
dores tordcicas e sincopes.

Tal sindrome € atribuida a émbolos partindo das veias
inflamadas que va@o se localizar na microvasculatura
pulmonar, obstruindo-as e levando a hipertensao da pequena
circulagdo. O prognéstico € sombrio, podendo-se com
medicacdo anticoagulante instituida precocemente reverter
os sinais e os sintomas prolongando a sobrevida da doente.

Em partos dificeis e puerpério infectado, indica-se o uso
preventivo de anticoagulantes por um ano!®.

Interrupgao da gravidez

A interrup¢cdo da gestacdo, na atualidade, € bastante
limitada e justifica-se em condic¢Ges especiais onde o risco
materno é grande!7- 19 como:

Insuficiéncia cardiaca refratdria: quando a paciente apresen-
tar sintomas de insuficiéncia cardiaca durante os 3 ou 4
primeiros meses de gestacdo, refratdrios a tratamento clinico
ou cirtirgico. Serd admissivel a interrupco da gravidez quanto
mais séria a insuficiéncia cardiaca e quanto mais distante do
termo gestacional. Apds o 5° més a conduta serd diversa.

Paciente descompensada no inicio da gravidez € prenin-
cio de grandes dificuldades na segunda metade do ciclo
gestacional quando aumentam o débito cardiaco e o volume
sanguineo, condi¢des em que hd risco de vida materno-fetal.

A interrup¢do gestacional quando excepcionalmente
indicada n3o deve ser feita em franca insuficiéncia cardiaca
e sim nos periodos de melhoria obtidos com o tratamento
medicamentoso correto!2.

Cardiopatias cianogénicas com hematdcrito acima de
65%, hipertensdo pulmonar primaria, miocardiopatia dilata-
da e sindrome de Marfan, também sdo indicagdes de
interrupgdo da gravidez.

ANESTESIA

O dominio da dor € essencial na assisténcia a cardiopata.
A anestesia usualmente indicada € a peridural, procedimento
que poderd ser evitado quando houver queda na resisténcia
vascular periférica em cardiopatias como estenose adrtica,
estenose subadrtica hipertréfica e hipertensdo pulmonar e
cardiopatias com defeitos septais e igualmente de gradiente
entre as camaras ventriculares.

Nas mulheres com prétese metdlica fazendo uso de
anticoagulantes ha riscos de hematoma extradural. Reco-
menda-se, nestas gestantes, o uso de anestesia geral mesmo
considerados os efeitos colaterais: maior risco de hemorra-
gia, depressdo respiratéria no recém-nascido (RN) e
aspira¢do brénquica por vomitos.

Observa-se ainda na pratica o uso rotineiro da raquianes-
tesia, sem maiores complicacdes!4.

ESTERILIZACAO CIRURGICA
A ligadura tubdria estd indicada quando a fecundidade

significa risco muito alto de mortalidade maternal4. Estard
justificada se:

1. a paciente tem um ou mais filhos;

2. idade superior a trinta anos;

3. portadora de cardiopatia sem qualquer prognéstico de

melhor futuro;
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4. j4 apresentou insuficiéncia cardiaca grave que colocou
em risco gestacdo anterior;

5. portadora de cardiomegalia considerdvel ou prétese
metdlica com os inconvenientes da anticoagulacao;

6. sobrepostas outras indica¢des convencionais da esteri-
lizagdo cirtrgica.

SUMMARY

Heart diseases in pregnancy and puerperium

The heart disease does not happen very frequently with
pregnants. However, the physiological overloading of
cardiacal pump and the hemodynamic alterations caused by
the pregnancy cannot be disregarded. Considering the
several controversial obstetrical proceedings and clinical
treatments of the cardiopathical pregnant, this study makes
areview of different cardiacal pathologies, its therapeutical,
anesthetics and obstetrical approaches to the assistence of
prenatal care.

Keywords: heart diseases, pregnancy, myocardial di-
seases, prenatal exposure delayed effects
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RESUMO

Os autores realizaram um estudo experimental em 33 caes mesti¢os comparando o fechamento de ferimento

da parede provocado na segunda porg¢dao duodenal de 20-35 por 25-40mm. Dividiram os animais em dois

grupos, de acordo com a técnica preconizada. Num deles, constituido por 15 animais, executaram o

fechamento por aproximacao das bordas préximal e distal do ferimento em sentido transversal (técnica I);

no outro, formado por 18 animais, efetuaram o fechamento pela justaposi¢ao de uma al¢a jejunal intacta a

parede anterior do duodeno, obliterando-a completamente (técnicall). Os caes foram divididos em subgrupos

para necropsia no 15°%,22% ¢ 60° dia do pds-operatdrio, quando se procurou estudar o aspecto da superficie

livre da mucosa, fios de sutura, presen¢a de fistulas, espessura da parede e achados exsudativos e

proliferativos. Pelos resultados obtidos, os autores concluiram que, para o mesmo tipo de lesao, a técnica I

mostrou-se melhor que a Il.

Unitermos: ferimentos e lesées, duodeno, sutura, técnicas de sutura.

INTRODUCAO

Desde os tempos de Aristételes (HAWKINS & MUL-
LENS) sio bem conhecidos os traumatismos abdominais
levando a perfuracdes intestinais. Esses traumatismos

* Trabalho realizado no Departamento de Clinica Cinirgica da FCM - PUCCAMP.
*¥ Professor Titular do Departamento de Clinica Cirtirgicada FCM-PUCCAMP.

##% Professor Adjunto do Departamento de Clinica Cirtirgica da FCM -
PUCCAMP.

##ck professor  Assistente  do  Departamento de  Clinica Cirdrgica da
FMC-PUCCAMP.

contribuem com perfuracdao duodenal em cerca de 5%
(MOKKA et al. 10) e perfuracdes traumadticas intestinais,
referidas ao duodeno em 10% (BRABRAND?2; RASARET-
NAM & THAVENDRAN!!). Fato importante na alta
incidéncia de ferimentos duodenais é exatamente a sua
posi¢do fixa diante da coluna vertebral, o que propicia, num
traumatismo, o seu esmagamento contra um plano 9sseo.

Nos ultimos anos, em vista de as lesdes do duodeno
constituirem um problema cirtrgico sério, € que os estudos
para o fechamento das grandes lesdes da segunda e terceira
porcao do duodeno tém sido mais intensivos.

Os dados da literatura mostram a necessidade de, diante
de lesdes duodenais com grande perda de substincia
parietal, recorrer-se a operagdes complicadas para reconsti-
tui-las, pois técnicas mais simples, como somente uma
sutura em sentido longitudinal ou transversal, t€m mostrado

Revista de Ciéncias Médicas - PUCCAMP, Campinas, 1 (3): 85-87, setembro/dezembro 1992



86 P.A. de AQUINO NETTO et al.

como resultado ou estenose da luz duodenal ou tensdao
exagerada da linha de sutura (CORLEY et al..%: LUCAS &
LEDGERWOODS).

O objetivo do presente trabalho foi estudar comparativa-
mente, por meio de duas técnicas diferentes, a reconstituicao
e a cicatrizacdo de um ferimento provocado na parede
anterior da segunda porcdo duodenal.

MATERIAL E METODO

Em 33 cdes mesticos de peso varidvel entre 5 e 20kg, foi
provocada uma lesdo uniforme na parede anterior da
segunda por¢io do duodeno, com a retirada de um fragmento
de 20-35mm no sentido transversal, por 25-40mm no sentido
longitudinal da viscera, correspondendo a parte retirada a
regido onde, posteriormente, se implantam os canais
biliopancredticos.

Para o fechamento do ferimento, foi planejado o uso de
duas técnicas diferentes a saber:

Técnica I: 15 animais - O fechamento consistiu em
aproximar as bordas proximal e distal do ferimento,
suturando-as em sentido transversal com pontos separados
de fio de algoddo n° 3-0, paralelamente distantes um do outro
3-4mm, com agulha cilindrica, em plano tinico seromuscular
extramucoso, com justaposi¢do das bordas.

Técnica II: 18 animais - Utilizou-se a técnica preconizada
por KOBOLD & THAL’, com o fechamento feito pela
justaposi¢do de uma alca jejunal intacta a parede anterior do
ferimento duodenal, de maneira que a parte externa do
jejuno ficasse constituida por uma parede obliterando
completamente a parte lesada do duodeno. A sutura foi feita
com pontos separados de fio de algoddo n® 3-0, paralelamen-
te e em camada unica, seromuscular na parede jejunal e
seromuscular extramucoso nas bordas da ferida duodenal,
em toda a sua extensao.

Dos animais operados pela técnica 1, 6 foram sacrificados
no 15° dia de p6s-operatdrio e 9 no 222 dia. Dos operados
pela técnica II, 4 foram sacrificados no 15° dia de
pOs-operatorio, 12 no 22° dia e 2 no 60° dia.

Ap6s o sacrificio, os animais foram submetidos a estudo
macroscopico, que consistiu no exame da superficie externa
das visceras e na medida do calibre e circunferéncia interna
do duodeno.

As pecas foram, a seguir, abertas, a fim de estudar aspecto
da superficie livre da mucosa, fios de sutura, presenca de
fistulas e espessura da parede. Posteriormente, foram fixadas
em solugdo de formalina 10% para estudo histopatoldgico e
histoquimico, sendo classificados os achados exsudativos e
proliferativos, de acordo com a graduac@o de intensidade,
em leve (+), moderada (++) e intensa (+++).

RESULTADOS

Nos pés-operatério, todos os cdes do grupo I evoluiram
de maneira satisfatéria até o dia programado para o
sacrificio.

No grupo II um animal, com fistula resultante de
deiscéncia de sutura, morreu devido a toxemia conseqiiente.

Com relagdo 2 alteragdo verificada no calibre e circunfe-
réncia do duodeno na regido operada e adjacéncias, nos
animais do grupo I ndo ocorreu estreitamento do calibre,
como conseqiiéncia da intervencdo cirtrgica. No grupo II
em 100% dos casos, houve estreitamento da luz duodenal na
regido operada.

O estudo macroscépico mostrou, no grupo I, acentuada
aderéncia entre a viscera operada e as estruturas vizinhas:
72,22%. O aspecto da mucosa foi considerado bom em todos
o0s casos, sem aumento da espessura da parede ou presenga
de fios. No grupo II ocorreram aderéncias firmes e intensas:
83,33%. O aspecto da mucosa era bom em todos 0s casos,
com exce¢do de um, que apresentou fistula ao nivel de
sutura. Em 6 cdes (30%) houve fistula interna entre o
duodeno e a parede da alca jejunal justaposta, apresentando,
um deles, a camada serosa jejunal justaposta recoberta por
mucosa duodenal que cresceu sobre aquela camada.

A anélise dos resultados obtidos no estudo histoldgico a
microscopia optica, nos animais do grupo I, revelou achados
exsudativos da camada mucosa, considerados escassos,
levando-se em conta o fato de que essa camada foi pouco
traumatizada por ser a sutura extramucosa. Nas outras
camadas, desenvolveu-se ativo processo de cicatrizagio,
responsavel, provavelmente, pelo bom resultado, evitando a
formagio de fistulas externas que pudessem trazer morbili-
dade a evolugio, no pés-operatorio.

No grupo II, o exame histolégio das bordas do ferimento
mostrou que os fendmenos exsudativos foram também
escassos, sendo grande a freqiiéncia de fendmenos prolife-
rativos, com pouco tecido de granulac@o. Merece destaque
o estudo da serosa jejunal justaposta a parede duodenal, para
o fechamento do ferimento provocado experimentalmente.
Nessa regido, ocorreram fendmenos exsudativos e prolife-
rativos. Todavia, o que chamou a atencdo, principalmente,
foi o fato de, em muitos animais, mesmo naqueles
sacrificados no 15° dia de pés-operatério, a serosa jejunal
apresentar-se recoberta por um epitélio de revestimento, um
deles com caracteristicas de mucosa duodenal, inclusive
com glandulas intestinais.

DISCUSSAO

A técnica I, empregada nos animais do grupo I, mostrou
um resultado considerado excelente: ndo houve tensdo na
linha de sutura, nem formacao de fistulas e, apesar da grande
perda de substincias da parede duodenal, a reconstitui¢do
com uma simples sutura em sentido transversal nao
provocou diminuicdo do calibre do duodeno, mesmo
aproximando as bordas proximal e distal do ferimento,
separadas até 4 cm de distancia uma da outra. As medidas
obtidas, tanto com o emprego da régua como do cone
graduados, pelo contrdrio, mostraram até um aumento nesse
calibre, demonstrando os estudos estatisticos que essa
diferenca ndo foi significativa. Segundo esse resultado, a
grande tenséo da linha de sutura ndo foi fator predominante
na deiscéncia da sutura e na formacdo de fistulas. Ndo houve
morte pela técnica usada. Quanto aos resultados histolégi-
cos, ficou evidenciado, de maneira geral, que a reconstitui-
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¢do da mucosa foi boa e as alteragdes verificadas em todas
as camadas parietais, como conseqiiéncia direta do trauma-
tismo cirdrgico, foram as que se encontram habitualmente
num processo normal de cicatrizacdo, com todos os seus
elementos, tanto anatdmicos quanto funcionais, apesar das
circunstincias especiais de aproximacdo de bordas sob
grande tensdo.

Na técnica II, empregada nos animais do grupo II houve
diminuic¢do do calibre do duodeno na regido operada, o que
foi confirmado pelas suas medidas. Essa conseqiiéncia,
entretanto, nao trouxe altera¢cdo na evolucdo desses animais.
Complicagdo considerada importante foi a formacdo de
fistulas internas em seis casos. BENDER et al. !; JONES et
al. 6: KOBOLD & THAL’; WOLFMAN et al. 2 ndo citam
formacao de fisttulas externas ou internas nem estenoses na
regido operada, ao empregar técnica parecida. CAMP et al.3
relatam a formacao de fistulas internas, ao utilizar técnicas
semelhantes, sem acarretar perturbagdes funcionais, o que
foi verificado também no presente trabalho, pelo menos com
pOs-operatorios de 60 dias.

O uso de alga jejunal intacta para o fechamento do
ferimento do duodeno, embora com as conseqiiéncias
assimiladas (retracdo do calibre duodenal e formacdo de
fistulas internas), além de um caso de ébito, mostrou-se ttil,
também, como técnica reconstituivel. Quanto aos resultados
histolégicos, notou-se que o duodeno, nao obstante tratar-se
de um ferimento de grande extensdo na sua parede, tende a
uniformizar a superficie interna, mercé do crescimento dos
elementos da sua mucosa e refaz completamente a parte
lesada, desde que haja uma ponte (a superficie de alca
jejunal) ancorando esses elementos.

Assim, no presente trabalho, para o mesmo tipo de lesao,
a técnica I mostrou-se superior a II. Foi possivel confirmar
que a sutura seromuscular extramucosa, com justaposicao
das bordas, realizada com fio de agodao n® 3-0, agulha
cilindrica, e pontos distantes paralelamente um do outro
3-4mm, constitui técnica que condiciona resutados satisfa-
térios (MATOVANI et al. 9).

SUMMARY

Evaluation of result in two technic of closing in duodenum
acute wound: experimental study

The authours performed an experimental study in 33
mongrel dogs where they compared the wound closing
which was caused on the 2nd portion on duodenal wall of
20-35 for 25-40mm. The dogs were divided into two groups
in according with the technic recommended. The first group
was composed by 15 animals where they performed the
approximation of the edges proximal and distal on the
wound in a transversal way (technic I). The second group
was composed by 18 animals and the closing was performed

by intact jejunal segment covering the duodenal wound
(technic II). The animals were divided in subgroups by
necropsy in 15th, 22th, and 60th post-operative days, where
they have studied the surface aspect free for mucosa thread,
leakage, density of wall and the exudative and proliferative
findings. The authors concluded that, for the seem kind of
lesion, the use of the technic I was the best because it has
showed the best result than the technic II.

Keywords: wounds and injuries, duodenum, suture,
suture technics.
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RESUMO

Os autores relatam e discutem o diagndstico e o tratamento de um paciente acometido por retinopatia

necrotizante, por citomegalovirus, utilizando Ganciclovir sistémico. Observou-se completa regressao do

quadro retiniano.

Unitermos: Sindrome de Imunodeficiéncia Adquirida, citomegalovirus, retinite.

INTRODUCAO

A retinopatia pelo citomegalovirus € a infec¢do oportu-
nista mais freqiiente em pacientes acometidos pela Sindro-
me de Imunodeficiéncia Adquirida (AIDS). A infeccdo
causada € extensa e de rdpida disseminac@o e, se ndo tratada,
leva inexoravelmente A baixa da visdo e cegueira’.

A retinite pelo citomegalovirus evolui com destrui¢do da
arquitetura retiniana, particularmente dos fotorreceptores,
devido a um processo necrético, infiltrado linfoplasmocita-
rio e células gigantes, exsudatos fibrindides e perivascula-
resd.

Oftalmoscopicamente, visualizam-se placas esbranqui-
cadas multifocais, opacas, de necrose retiniana, algumas
hemorragias intra-retinianas (aspecto “cheese and catchup”
para os americanos), perivasculite, edema retiniano adjacen-
te e pouco ou quase nenhum acometimento vitreo’.

* Trabalho do Centro Oftalmolégico Campinas e da Clinica Oftalmoldgica da
FCM - PUCCAMP.

#* Membro do Centro Oftalmolégico Campinas, Professor Titular da Disciplina de
Oftalmologia da FCM - PUCCAMP e do CCMB - PUC-SP.

*%%* Monitor do Servigo de Oftalmologia da FCM-PUCCAMP.

Pode ocorrer edema da papila explicando a grande baixa da
visdo em muitos pacientes. Isso ocorre por alteracdo da rede
capilar epipapilar por lesdo endotelial, devido aos imuno-
complexos do citomegaloviruss.

A presenca de coriorretinite por citomegalovirus nesses
pacientes sugere mau prognéstico de vida®.

A seguir, passaremos a apresentar um caso onde ocorreu
total regressdo das lesdes retinianas e melhora do quadro
clinico de um paciente submetido ao uso sistémico de
GANCICLOVIR.

APRESENTACAO DO CASO

Paciente: Ficha 43.359, O.R.; 39 anos, solt., branco,
operario.

Em dezembro de 1989, teve trombose (sic) no olho
esquerdo, nada enxerga desse olho. Estd vendo manchas
com o olho direito. Tem exame HIV positivo.

Acuidade Visual do olho direito (OVD) 0,3;
Acuidade Visual do olho esquerdo (OEV) P. L.

Fundo de olho: Ambos os olhos (AO), com grandes 4reas
de exsudatos e hemorragias ao longo das arcadas temporais
e da retina nasal, semelhantes a “cheese and catchup”;
extensas areas de retinite necrotizante (Figuras 1 e 2).
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FIGURA 2 - Hemorragias e exsudatos compromentendo a drea macular.

Foi submetido a terapéutica sistémica de Ganciclovir:
seis meses apos, apresentava-se melhor de suas queixas e
clinicamente controlado.

Acuidade visual: ODV mov. de mio.

OEV conta dedos a 2m.

Fundo de olho: AO papila pilida, vasos estreitados,
desapareceu a retinite necrotizante (Figuras 3 e 4).

O quadro evoluiu para atrofia éptica completa, embora a
retinopatia esteja controlada, mas o paciente clinicamente
apresentava-se em franco declinio.

DISCUSSAO

FRIEDBERG et al.# demonstraram em dois pacientes
portadores de AIDS a presenca de ceratite epitelial causada
pelo microsporidia. E sabido que esse protozodrio intracelu-
lar acomete mais freqiientemente peixes, répteis, anfibios,
roedores e pdssaros, sendo muito rara a sua ocorréncia na
raca humana.

CARNEY et al.3 encontraram a associagdo de coroidite
criptococal em pacientes portadores de AIDS. Trata-se de
um fungo hospedeiro de imunodeprimidos e de pessoas

FIGURA 4 - Palidez acentuada da papila.

sadias que podem apresentar quadro clinico de pneumonia
com disseminacdo e preferéncia pelo sistema nervoso
central. Ocorrendo a meningite observa-se edema de papila,
diplopia, nistagmo, paralisia do VI nervo, oftalmoplegia,
ptose e atrofia Optica.

ADAN et al.! verificaram em um paciente diabético e
portador de AIDS, a descompensacdo da sua retinopatia;
sugerem que seja acdo toxica direta do virus no endotélio ou
por reac@o de imunocomplexos circulantes.

BUCHI et al.2 apresentaram um caso de portador de
retinopatia pelo citomegalovirus que, tratado com inje¢do
intravitrea de Ganciclovir na dose de 200 mg semanal,
revelou melhora na acuidade visual e controle da sua
retinopatia.

O Ganciclovir (dihidroxy-propoxymethyl-guanine, BW
B759U) tem-se mostrado eficiente no tratamento da
retinopatia em pacientes com AIDS e portadores de
citomegalovirus. Embora, considerando-se os efeitos cola-
terais da droga, ela ainda é bastante empregada no
tratamento dessa enfermidade.
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MEDEIROS & MEDEIROS? recomendam a associacdo
do Aciclovir ao Ganciclovir intravitreo na dose de 200 mg
semanal, observando excelente controle da retinopatia.

Em nosso paciente, empregou-se a via endovenosa na
dose de 2,50 mg/kg por trés semanas, seguindo-se de 5,0
mg/kg por dia, como dose de controle.

A baixa visual em nosso paciente prende-se a atrofia
Optica, embora haja desaparecido totalmente a retinopatia.

Conclui-se que o Ganciclovir tem demonstrado ser
eficiente na melhora clinica e no controle da retinopatia em
pacientes com AIDS e acometidos por citomegalovirus.

SUMMARY

Cytomegalovirus retinopathy treated by Ganciclovir

The authors present one case of Cytomegalovirus
Retinopathy treated with Ganciclovir with complete remission
of retinal disorders after treatment.

Keywords: Acquired Immunodeficiency Syndrome,
cytomegaloviruses, retinitis.
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RESUMO

Os autores apresentam dois casos de pacientes acometidos pela Sindrome de Stevens-Johnson. Discutem as

complicagoes oculares ocorridas e as possibilidades de tratamento.

Unitermos: Sindrome de Stevens-Johnson, eritema multiforme, hipersensibilidade.

INTRODUCAO

FOSTER et al.! esclarecem que o eritema multiforme é
uma sindrome imunolégica complexa que se caracteriza, na
sua forma leve, por lesdes tipicas na pele. Na forma severa
€ conhecida com o nome de Sindrome de Stevens-Johnson,
pois além de afetar a pele, compromete também todas as
mucosas, inclusive a conjuntiva.

GENVERT et al.2 demonstraram o caso de uma crianga
portadora de Sindrome de Stevens-Johnson provocada pelo
uso de sulfacedamida sédica tépica. Trataram com pomada
de eritromicina, colirio de prednisolona 1%, prednisona
sistémica e Staficilin intravenoso com resolug¢do completa
da doenga.

*Trabalho realizado no Centro Oftalmolégico Campinas e na Clinica
Oftalmolégica da FCM - PUCCAMP

*% Membro do Centro Oftalmolégico Campinas, Professora Assistente do Servigo
de Oftalmologia da FCM - PUCCAMP.

#¥%*R1 do Servigo de Oftalmologia da FCM - PUCCAMP.

##%* Monitor do Servigo de Oftamologia da FCM - PUCCAMP.

FOSTER et al.! estudaram as caracteristicas histopatoldgi-
cas, ultra-estruturais e imunopatoldgicas da conjuntiva de
pacientes portadores da Sindrome de Stevens-Johnson,
encontrando: vasculite ou perivasculite, deposicio de
imunorreagentes nas paredes dos vasos, desorganizacdo da
membrana vascular basal, engrossamento e reduplicagio e
preponderéncia dos linfécitos T - Helper; macréfagos e
células de Langehans sdo distintas nestes pacientes com
recorrente inflamacdo da conjuntiva. Esta rara Sindrome
pode representar a mesma afec¢do ocular que aparece na
recidiva do eritema multiforme da derme ou mucosa oral.

HALEBIAN & SHIRES3 consideram a possibilidade do
tratamento dos portadores da Sindrome de Stevens-Johnson
em Centros de Queimados, aplicando-se a mesma técnica
empregada no tratamento de grandes queimados. Esses
centros estdo aptos a realizar adequados procedimentos de
enxertos cutdneos no sentido de reparar importantes dreas
de pele necrosada, peculiar nessa grave enfermidade.

KOZARSKY et al.4 demonstraram técnicas ousadas de
ceratoprotese de cerdmica colocada através das pélpebras
em casos desesperadores de Sindrome de Stevens-Johnson.
Em onze pacientes operados, dez obtiveram sucesso
cirdrgico. A cirurgia envolve: lensectomia, vitrectomia
anterior, ceratoplastia penetrante de 3 mm, colocac¢io da
prétese de ceramica através da cérnea, conjuntiva, tarso,
musculo e pele palpebral. Acredita-se que nos casos onde
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certamente o transplante de cérmea ndo seria vidvel pelas
complicacdes advindas dos problemas conjuntivais e cor-
neanos, esta seria a solu¢c@o adequada.

Apresenta-se com freqiiéncia em criancas, em jovens, ou
em pacientes de meia idade, sendo raramente encontrada em
pessoas idosas. O inicio € brusco e incidioso, acompanhado
de mal estar geral e febre. Dias depois surgem erupcdes
cutaneas constituidas por méculas e papulas, comprometen-
do bragos, pernas e tronco.

Membranas mucosas podem ocorrer na boca, olhos e
genitdlia. A fase aguda pode demorar de quatro a seis
semanas e a mortalidade varia de 5 a 20%.

Trata-se de uma doenga desencadeada por alergia a
drogas, sendo as mais responsaveis: sulfa, e seus derivados,
anticonvulsivantes, penicilina, barbitiricos, fenilbutazona e
difenil-hidantoina.

Os achados clinicos e seu controle, as complicagdes
oculares verificadas e a maneira como sdo conduzidas e
solucionadas, sdo os propésitos deste trabalho.

MATERIAL E METODOS

Neste relato sdo avaliadas as complicagdes oculares
verificadas em dois pacientes portadores de Sindrome de
Stevens-Johnson.

Ambos os pacientes foram hospitalizados por apresenta-
rem episédios agudos de lesGes cutdneas maculopapulares
que evoluiram para vesiculas ou bolhas comprometendo
principamente bragos, pernas, tronco e segmento cefélico.
Membranas mucosas afetavam especialmente a boca, olhos
e genitélia.

APRESENTACAO DE CASOS

Caso I:

Ficha 45.443; F.F.L.; 17 a.; solteiro; branco; operario.
Paciente atendido no Pronto Socorro da PUCCAMP, por
apresentar ha trés dias reacdo alérgica cutinea caracterizada
por prurido intenso, lesdes cutdneas representadas por
pépulas por todo o corpo, dor de garganta, mal estar, febre
(38°C), fendas labiais e conjuntivite.

Referia estar usando Gardenal hd vinte dias para controlar
crise convulsiva que surgiu hd um ano.

Foi colhido material conjuntival revelando a presenga de
Staphylococcus aureus.

Foi medicado com Flebocortid, Anfotericina B, Cloran-
fenicol, Tobramicina e Meticorten 20 mg.

O paciente evoluiu durante dois meses com alternativas
de melhora e piora do quadro. As lesdes cutaneas evoluiram
para crostas e perda dos faneros.

O hemograma mostra leucocitose e linfocitose.

Recebeu transfusao sanguinea.

O quadro ocular se caracterizou-se por abundante se-
crecdo conjuntival purulenta, tlcera corneana, sendo neces-
sério proceder recobrimento conjuntival bilateral (Figura 1).

Atualmente apresenta acentuada reducdo na acuidade
visual, leucoma cicatricial vascularizado, triquiase, entrépio
cicatricial, olho seco.

FIGURA 1 - Olho seco, tilcera corneana paracentral, vascularizagao em
inicio.

O paciente aguarda oportunidade para submeter-se a
plastica do entrépio e posteriormente ceratoplastia em
ambos os olhos.

Caso II:

Ficha 2882; S.H.G.G.; 7a.; M. Paciente atendido no
C.0O.C. com diagnéstico de Sindrome de Stevens-Johnson
ha trés anos, provavelmente desencadeada por Gardenal. Em
uso de Decadron col. ha trés anos, e ha trés dias Cefaloxil,
Epitezan pom. oftdlmica, Timoptol 0,5 col., Lacril col.,
Teldane e Flanax via oral (VO).

Na ocasido apresentava baixa acuidade visual em ambos
os olhos (AO) pressdo intra-ocular (PIO), elevada no olho
direito (OD), cicatriza¢do conjuntival, triquiase de vérios
cilios, ceratite puntacta, opacidade cristaliniana subcapsular
posterior, opacidade da cérnea, sinéquias no setor nasal e
tlcera perfurada. Essa foi tratada com Timoptol 0,5 col. -
duas vezes ao dia, Lacril col. - seis vezes ao dia e epilagdo
diatérmica em ambos os olhos.

Apds um més retornou com piora do quadro, apresentan-
do dlcera corneana em AO e secrecdo catarral.

Foi tratado com Decadron colirio - quatro vezes, Teldane
- trés vezes, Flumex - trés vezes e Celestone.

O paciente foi acompanhado a cada dois dias com
melhora do quadro, diminuic@o das tlceras e olho calmo; e
tonometria: OE: normal e OD: elevada, sendo entdo
instituido o Oralcon VO - 1/2 comp. - 12/12h. O Oralcon foi
suspenso trés dias ap6s, com tonometria normal.

DISCUSSAO

MONDINO et al.5 demonstraram aumento do antigeno
HLA - BW 44 na ordem de 66,7% em grupo de pacientes
portadores de Sindrome de Stevens-Johnson.

HALEBIAN & SHIRES? empregaram enxerto de pele
para contornar as graves perdas cutdneas na Sindrome de
Stevens-Johnson e acreditam que os grandes servicos de
queimados poderiam colaborar decisivamente no tratamento
dessa grave enfermidade.
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Os dois casos apresentados foram submetidos a recobri-
mento conjuntival e corre¢do do entrépio cicatricial e como
a cornea vem permitindo visdo satisfatéria, preferimos nao
submeté-los a ceratoplastia penetrante no momento, pois o
fracasso € iminente.

CONCLUSOES

1. O tratamento clinico adequado na maioria das vezes é
suficiente;

2. Toda a atencdo deve ser dada ao controle das
complicagdes palpebrais: entrépio, triquiase etc.;

3. O recobrimento conjuntival € uma solucéo pratica de
emergéncia, em face das perfuracdes corneanas.

SUMMARY

Stevens-Johnson Syndrome: ocular involvement

The authors present two cases of Stevens-Johnson
Syndrome with ocular involvement and treatment.

Keywords: Stevens-Johnson Syndrome, erythema multi-
forme, hypersensitivity.
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RELATO DE CASO

Sindrome de Rett
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RESUMO

A Sindrome de Rett é uma doenga degenerativa que acomete meninas, caracterizada por movimentos
estereotipados das mdos, padroes respiratorios desordenados e perda das capacidades motora e da
linguagem. Os autores descrevem um caso bastante ilustrativo da Sindrome de Rett, detectado em uma crianga

de trés anos. O diagndstico é essencialmente clinico, tendo sido destacados os critérios de Hagberg e os

diagnésticos diferenciados para a Sindrome.

Unitermos: Sindrome de Rett, autismo, diagnéstico diferencial.

INTRODUCAO

Esta desordem neurolégica foi pela primeira vez descrita
em 1985 por ANDREAS RETT, de Viena (Austria), numa
publicacdo médica alemd. Também chamada de Sindrome
Cérebro-Atréfica e Hiperamonemia foi descrita apds tria-
gem feita por Rett em seis casos de deficientes mentais onde
foram detectadas meninas com Sindrome neuropsiquidtrica
que cursavam com hiperamonemia e atrofia cerebral.

Rett descreveu uma desordem unica em meninas,
caracterizada por uma desaceleracdo global do desenvolvi-
mento neuropsicomotor, com perda subseqiiente da cogni-
¢do adquirida e das habilidades manuais, ocorrendo entre o
sexto e décimo oitavo més, até entdo com desenvolvimento
neuropsicomotor normal.

*Meédico Neuropediatra do Departamento de Neuropsiquiatria da FCM -
PUCCAMP.

*% Professor Assistente do Departamento de Pediatria, Responsével pela Disciplina
de Emergéncias Pedidtricas da FCM - PUCCAMP.

##% Médico Pediatra do Servigo de Pronto Socorro Infantil (PSI) do Hospital e
Maternidade Celso Pierro.

##%¥ [nterno do 62 ano do Curso de Medicina da FCM - PUCCAMP:

Recentemente, HAGBERG et al.! trouxeram a destaque a
Sindrome de Rett, chamando a atencdo de médicos e
pesquisadores de todo o mundo.

A etiologia da doenca anda ndo é conhecida. Tem sido
proposto que a Sindrome se deva a uma anomalia dominante
do braco do cromossomo X determinando morte para
machos homozigotos’. Existem vérios estudos em andamen-
to na tentativa de se conhecer a citogenética, a bioquimica e
a falha molecular para a desordem. Devido a limitacdo
imposta, atualmente, o diagndstico se baseia essencialmente
nos padrdes clinicos apresentados pela paciente.

Estudos independentes vindos da Suécia e da Escécia nos
revelam estimativa da prevaléncia da Sindrome de Rett em
torno de 1/10.000 meninas, cerca de duas vezes a
prevaléncia de fenilcetontiria naqueles paises. Até outubro
de 1986 haviam sido reconhecidos mil casos em todo o
mundo. ‘

No Brasil, a incidéncia de casos, de acordo com dados
epidemioldgicos, é semelhante a de outros pafses®-

O primeiro caso brasileiro e sul-americano foi relatado
por ROSEMBERG? em 1986. Desde entdo poucos casos
foram relatados no Brasil.
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CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Cabe, aqui, atenc@o especial aos critérios diagndsticos de
HAGBERGet al.l. Sdo divididos em essenciais, secundarios
e de exclusio.

Critérios essenciais

Periodo pré e perinatal sem anormalidades. Desenvolvi-
mento Neuropsicomotor (DNPM) aparentemente normal
nos primeiros seis meses de vida. Perimetro cefélico normal
ao nascimento. Desaceleracdo do crescimento da cabeca
entre cinco meses € quatro anos. Perda das habilidades
manuais entre seis e trinta meses, associada com disfuncao
de comunicac@o. Desenvolvimento de déficit de linguagem
e presenca de sinais de retardo psicomotor. Movimentos
estereotipados das maos. Aparecimento de apraxia e ataxia
entre um e quatro anos.

Critérios secundarios

Disfungdes respiratdrias como periodos de apnéia em
vigilia, hiperventilacdo intermitente, fases de controle
respiratorio, aerofagia e expiragdo forcada. Anormalidades
do eletroencefalograma em vigilia com tracado de fundo
lento com ritmos intermitentes lentos, Hertz ou ciclo por
segundo (HTZ). Descargas epileptiformes com ou sem
sintomatologia. Crises epilépticas. Espasticidade, freqiien-
temente associada ao desenvolvimento de amiotrofias e
distonia. Distirbios vasomotores periféricos. Escoliose.
Retardo do crescimento pondero estatural. Musculatura dos
pés hipotrofiada.

Critérios de exclusao

Eis alguns critérios de exclusdo:

Evidéncias de baixo desenvolvimento intra-uterino3,
presenca de visceromegalia ou outros sinais de doenga de
base; retinopatia ou atrofia dptica; microcefalia ao nasci-
mento; evidéncia de dano cerebral ao nascimento; existéncia
de distiirbio metabdlico indefinido ou distirbio neuroldgico
progressivo; distirbio neurolégico resultante de quadros de
infec¢des ou trauma cranioencefalico.

Em certos casos sdo encontrados os critérios essenciais e
secunddrios, podendo os ultimos faltar em criangas de baixa
idade. A presenca de tnico critério de exclusdo afasta o
diagnéstico.

O desenvolvimento neuropsicomotor é descrito como
normal até o sexto més ou, no maximo, no décimo oitavo
més de vida, podendo ser percebido hipotonia leve e
moderada nos recém-nascidos sindrémicos. A desacelera-
¢ao do DNPM deve preceder em alguns meses o surgimento
de outros comemorativos. Em todos os pacientes sindromi-
cos hd estagnacdo do DNPM entre o sexto e o décimo oitavo
més e subseqiiente deterioracdo da funcdo mental, com
aparecimento de “tracos de autismo” e deméncia.

Segundo NOMURA & MASSAYAD, o surgimento dos
movimentos estereotipados das maos é precedido de
movimentacido excessiva ou normal das maos e da boca.

Segundo os mesmos autores, 0 mecanismo fisiopatolégico
dessas caracteristicas € devido a hipofuncdo do sistema
monoaminérgico, que estd de acordo com sua hipétese de
que a Sindrome de Rett € uma desordem do sistema
monoaminérgico.

O mais caracteristico na Sindrome € a perda das
habilidades manuais, com surgimento de movimentos
repetitivos, sem objetividade, buscando a linha média
corporal, movimentos estereotipados das maos que segundo
NOMURA & MASSAYAJ, podem ocorrer do oitavo ao
trigésimo sexto més. Os movimentos estereotipados, assim
como a perda da habilidade de orientagao da cabeca e olhos
quando sob estimulos auditivos e visuais, sdo sinais de
dispraxia. Ataxia troncular pode ser notada entre o primeiro
€ 0 quarto ano.

Em verdade, o quadro clinico e os diagndsticos diferen-
ciais variam de acordo com a fase da doenca. Ha variac@o
do quadro por adi¢@o de certos sinais que sado especificos de
cada faixa etdria.

QUADRO CLINICO/DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL POR ESTADIO?

6 a 8 meses

- Estagnac@o do DNPM - Sindrome de Prader-Willi

- Desaceleracio do crescimento do perimetro cefilico -
Paralisia cerebral

- Desinteresse por atividades infantis (jogos)
- Hipotonia
- Hipotonia benigna congénita

1 a3 anos

- Regressao rapida do DNPM - Autismo

-Perda de habilidades manuais - Psicoses infantis

- Crises epilépticas - Distiirbios audiovisuais

- Movimentos manuais estereotipados - Encefalites
- Comportamento autista - Sindrome de West

- Perda expressao falada - Esclerose tuberosa

- Ins6nia - Fenilcetonuria

- Comportamento auto-agressivo

2 a 10 anos

- Retardo mental/deméncia - Paralisia cerebral

- Melhoria comportamento autista - Degeneracao espino-
cerebelar

- Crises epilépticas

- Estereotipias manuais - Leucodistrofia

- Ataxia e apraxia - Sindrome Lennox Gastaut
- Espasticidade - Sindrome Angelman

- Hiperventilagdo/aerofagia/periodos de apnéia
- Perda de peso com apetite

- Escoliose precose

- Bruxismo
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Além dos 10 anos

- Sindromes neuroldégicas combinadas de 1° e 2°
neurdnios. - Demonstra surpresa, admiragio

- Escoliose progressiva/atrofia muscular/espasticidade -
Outras desordens degenerativas desconhecidas

- Diminui¢do da modalidade

- Retardo do crescimento

- Melhora contato visual

- Atrofia musculos dos pés

- Reduc@o do niimero de crises epilépticas

Muitos pacientes apresentam crises epilépticas compro-
vadas por anormalidades ao eletroencefalograma (EEG).
Sao descritas crises parciais, crises de auséncia atipicas,
crises generalizadas tOnico-clonicas, crises generalizadas
atOnicas e surtos mioclonicos que ocorrem em até 80% dos
casos.

Outros sinais freqiientes nesses pacientes devem ser
distinguidos de verdadeiras crises epilépticas como bruxis-
mo, cianose intensa, tremores e periodos de hiperventilacao.
O EEG ¢ anormal apéds dois anos de idade, demonstrando
tracado lento, com organizacdo pobre e presenca de
espiculas. Alteracdes epileptiformes sdo observadas espe-
cialmente durante o sono e expressadas a0 médximo durante
as fases 1 e 2 (Rapid Eyes Moviment) (NREM). Estas podem
decrescer com aumento da idade ou com o tempo de
evolucdo da doenga?.

Disfuncdes do controle respiratério (ritmo) sdo freqiien-
tes e caracterizadas por periodo de hipoventilacio (respira-
cdo ineficaz), periodos de apnéia e hiperventilacio que
surgem com o individuo acordado.

A hiperamonemia, descrita por Rett como uma das
caracteristicas fundamentais para a Sindrome, surge na
maioria dos casos, mas ndo € patognomonica de Sindrome
de Rett.

ROSEMBERG et al.%, estudando noves casos de pacien-
tes sindromicos, detectaram atrofia cerebral através de
tomografia computadorizada em cinqiienta por cento da sua
amostra. No mesmo estudo, os autores ndo detectaram
alteracdes a eletroneuromiografia. Relatam, ainda, apenas
um caso em cinco que cursou com hiperamonemia.

Diagnostico diferencial

Virias sdo as patologias destacadas por Trevathan que
podem gerar erro diagnéstico’. Entendemos que o autismo
€ qualitativamente o diagnéstico diferencial que causa maior
erro diagnostico. Obras cldssicas que tratam de autismo
descrevem como diagndstico diferencial vdrias psicoses
infantis. Em nosso entender, a Sindrome de Rett sempre
deve ser cogitada antes de se firmar o diagnéstico de
autismo.

O “comportamento autista” do paciente sindromico
deve-se ao contato visual pobre, desinteresse pelo meio em
que vive, distirbios de linguagem e movimentos repetitivos
de balango do tronco. Pacientes com Sindrome de Rett
preenchem os critérios menores de Randle para o diagnosti-

co de autismo, porém o padrao do seu comportamento difere
qualitativamente do das criangas com autismo®.

A diferenciacdo com autismo se baseia na presenca de
movimentos estereotipados das maos em oposicdo aos
movimentos mais complexos executados pelo autista. Estes
ultimos apresentam regressdo verbal e ndo regressdo ou
perda das habilidades motoras manuais. Nao ha progresso
na linguagem falada nos portadores da Sindrome desde o
estagio precoce. Bruxismo, disttirbios do ritmo respiratério,
ataxia e apraxia sdo tipicos dos pacientes com Sindrome de
Rett. Crises epilépticas ocorrem numa propor¢ao de 80%
dos pacientes sindromicos e em 25% dos autistas, mas numa
faixa etdria mais elevada (adolescente e adulto jovem).

A distin¢@o € dificultada em crian¢a no primeiro ano pela
diversidade dos quadros de autismo. Aqui, torna-se impor-
tante a descri¢cio comportamental de Kanner para o autista®.
Este tltimo apresenta auséncia e ou retardo da atitude de
antecipac@o, hipotonia, falha de postura, retardo na posi¢ao
sentada e retardo na marcha; ndo aparecimento dos
organizadores de SPITZ (anomalia das relacdes interpes-
soais, comportamentos atipicos e distirbios da linguagem).

A partir do segundo e do terceiro ano, o quadro clinico
torna-se evidente, facilitando o diagndstico.

RELATO DO CASO

Nodia2.1.92, foi atendida no Ambulatério de Neurologia
Infantil do Hospital e Maternidade Celso Pierro a menor
P.E., com dois anos e 11 meses (DN 11/02/89), branca, sexo
feminino, procedente de Po4, SP, e natural de Suzano, SP,
filha de ciganos, sem moradia fixa.

A queixa apresentada pela mae era de que a crianca nao
andava.

Mae engravidou aos 26 anos de idade. Nega qualquer
grau de parentesco com o pai da crianca. Nega ter feito
acompanhamento médico pré-natal. Nega intercorréncia
durante a gravidez, peri ou pés-parto. Crianga nascida por
cesdrea (nove meses de gestacdo), apds cinco horas de
trabalho de parto, segundo a méae devido a pouca dilatacdo
do colo do ittero. Ao nascimento apresentou-se sem
anormalidades (sic).

- Peso: 3 kg; estatura: 51 cm; perimetro cefdlico: 33 cm;
perimetro tordcico: 34 cm (cartdo do bercdrio sem mais
informagdes).

Durante o primeiro semestre de vida o desenvolvimento
neuropsicomotor foi normal. Apresentava sorriso social no
primeiro més, vocalizagdo e persecucdo ocular completa
entre o terceiro e o quarto més: firmou a cabega aos quatro
meses; brincava com os pés, reconhecida mamadeira,
apresentava habilidade manual, olhava objetos nas maos,
sentava com apoio por volta do sexto més de vida.

As primeiras alteracdes surgiram por volta do décimo
més de vida. A crianca nunca havia engatinhado. Arrastava-
se mas sempre sentada. Ndo caminhava com ou sem ajuda.
Disse a primeira palavra préximo ao primeiro ano de vida.
Em nenhum momento usou frases ou respondeu perguntas.
Mantivera todo o desenvolvimento adquirido até um ano e
seis meses, quando passou a apresentar movimentos
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“anormais” dos membros superiores, levando as méos a
boca repetitivamente, associado a perda progressiva das
habilidades manuais adquiridas. Na mesma época passou a
apresentar crises convulsivas clonicas geralmente noturnas.
O desinteresse pelo meio ambiente, nunca antes notado
comegou por volta do vigésimo quarto més. A salivacio
excessiva (bem mais recente) surgiu apds o trigésimo
terceiro més.

Como dados de antecedentes apresentou pneumonia aos
dois anos e nega qualquer tipo de internagdo. Mae refere
aleitamento materno exclusivo até cinco meses de idade.

Ao exame fisico geral:

Foram detectados hipotonia muscular generalizada,
frouxiddo ligamentar em membros inferiores, pé valgo
redutivel bilateralmente, movimentacéo global passiva sem
limitagdo.

Ao exame neurologico:

Crianca consciente. Fixa o examinador com os olhos, as
vezes, mas ndo persiste em se interessar por pessoas ou
objetos colocados a sua frente. Linguagem praticamente
nula. Em dectbito dorsal passa a posi¢io sentada. Permane-
ce em pé com apoio, troca passos com dificuldades.
Hipotonia tanto axial quanto apendicular. Reflexos profun-
dos presentes € normoativos nos quatro membros. Auséncia
de clonus. Auséncia do sinal ROSSOLINO. Reflexo cutineo
plantar em extenséo rdpida. Pares cranianos aparentemente
normais. Perimetro cefélico de 46,5 cm.

Observacdo

Ha sialorréia praticamente constante. Notam-se movi-
mentos estereotipados das maos como o de esfregar uma
contra a outra e ou bater uma méo sobre a outra, ou esfregar
uma mao com a outra na boca (Figuras 1, 2 e 3).

Discussao

O caso relatado preenche completamente os critérios
diagnésticos propostos por HAGBERG et al.l. A crianca é
do sexo feminino, ndo tem anormalidades nos perfodos pré
e perinatais, DNPM nos primeiros meses foi normal, sendo
a primeira anormalidade percebida ao décimo més, quando
comecou a apresentar retrocesso no DNPM. As estereotipias
das mdos surgiram ao redor do décimo oitavo més com
prejuizo progressivo das habilidades manuais. O “compor-
tamento autista” foi relatado a partir do vigésimo quarto
més. A paciente néo apresentou anormalidades ao EEG mas
cursa com crises epilépticas generalizadas noturnas e
microcefalia.

Néo foram observados critérios de exclusdo para a
Sindrome. E sabido que a distribuicdo da Sindrome de Rett
€ universal e uniforme®. A expressdo numérica da Sindrome
de Rett € mascarada em paises do terceiro mundo devido
principalmente ao erro diagndstico e subnotifica¢io de
casos.

FIGURA 1 - Movimentos estereotipados das maos: esfregar as mdos jun-
to a boca.

“ A
FIGURA 2 - Esfregar as mdos umas as outras.
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FIGURA 3 - Movimentos estereotipados das maos.

Enquanto nos faltam os marcadores biolGgicos, o
diagnéstico da Sindrome de Rett serd baseado em critérios
clinicos, tornando o diagndstico mais trabalhoso, mesmo aos
conhecedores da Sindrome, devido ao leque variado de
diagnésticos diferenciais especificos por faixa etdria.

Alguns profissionais da drea médica, frente a um caso da
Sindrome de Rett, sentem-se desmotivados por ndo estarem
agindo sobre a causa, ainda desconhecido. Cabe-nos,
portanto, além dos critérios diagndsticos, conhecer também
a evolugdo natural da Sindrome para que possamos agir
preventivamente.

Além de anticonvulsivantes e sintomaticos, a fisioterapia
€ indicada como prevengdo da rigidez, mantendo o tdnus
muscular mais préximo do normal, e como estimuladora
da motilidade. Dispositivos ortopédicos como cintos,
tipéias e aparelhos gessados sdo usados para corrigir
deformidades dos pés e das maos e na escoliose. Outras
formas teraputicas apresentam sucesso relativo como

musicoterapia e hidroterapia. Ndo h4 trabalhos que relatem
a verdadeira eficicia de cada modalidade terapéutica nos
pacientes sindrdmicos.

SUMMARY

Rett syndrome

Rett Syndrome is a degenerative condition that
occur in girls, characterized by stereotyped hand
movements, disordered respiratory patterns, and loss
of language and motor skills. The authors describe a
very illustrative case of RETT SYNDROME, detected in
a child three years old. The diagnosis is essentially
clinical, it has been emphasized the diagnostic criteria
of Hagberg and the differential diagnosis for the
Syndrome.

Keywords: Rett syndrome, autism, diagnosis differential
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PONTO DE VISTA

Diagnosticar e nao diagnosticar

Silvio dos Santos Carvalhal®

INTRODUCAO

Diagnosticar e ndo diagnosticar em Medicina néo € equivalente
a fazer e ndo fazer. Fazer bem € bom; fazer mal é mau.

Nao fazer pode ser bom ou mau dependendo do que n@o se faz.

Diagnosticar, contudo, as patologias que o paciente apresenta é
sempre bom e ndo diagnosticar € sempre mau. E por isso que
diagnosticar e ndo diagnosticar devem ser preocupacoes legitimas
do profissional da medicina clinica no seu dia-a-dia de atendimento
aos pacientes.

Essas consideragdes iniciais e a abordagem deste tema surgem
em decorréncia da nossa propria rotina de trabalho. Por mais de
quarenta anos temos sistematicamente conferido, através dos
protocolos clinicos e da necroscopia, o que € diagnosticado e o que
ndo € diagnosticado em enfermos hospitalizados e falecidos.
Trata-se de um niimero muito grande de casos em todos estes anos.
E em cima dessa experi€ncia, sobretudo dos tltimos dez anos, que
abordaremos vdrios aspectos do titulo em epigrafe.

Diagnosticar e ndo diagnosticar sdo contingéncias dependentes
de um grande niimero de condi¢des e circunstancias, dentre as quais
colocamos em maior destaque: a competéncia do profissional, os
recursos semiotécnicos com que conta, € as condi¢oes de trabalho
a que, muitas vezes, esté ele submetido, principalmente em relagdo
ao tempo de que dispde para se dedicar a tarefa de examinar cada
paciente.

Do outro lado estdio a complexidade dos problemas e,
principalmente, a magnitude das patologias que podem ser mais ou
menos aparentes no momento da abordagem do paciente.

A importancia do diagnéstico clinico em fugdo do
estado evolutivo das patologias

Todas as alteracdes do estado de saide deveriam ser
diagnosticadas no seu inicio ou enquanto incipientes.

Naturalmente isso que seria a condic@o ideal tem também
importancia varidvel. H4 situagGes patoldgicas cujo progndsti-
co €, na maioria das vezes pouco influencidvel pelas acdes
médicas. Sdo aquelas situagdes ndio graves cuja evolucdo
natural € pouco ou nada influenciada pelo diagnéstico precoce
ou tardio. O que € importante € que o diagnéstico seja definido

* Professor Titular de Clinica Médica e Anatomia Patolégica da FCM -
PUCCAMP.

e que ndo se confunda com outras condi¢des moérbidas que
necessitam diagnéstico preciso e intervencdo terapéutica
adequada para modificar o prognéstico e recuperar o paciente
ou pelo menos atenuar a morbidade da doenca.

As neoplasias malignas, as doengas degenerativas e progres-
sivas, precisam ser precocemente diagnosticadas para oferecer
alguma perspectiva de prolongar a vida em boas condig¢des de
satde.

Nio diagnosticadas em tempo hdabil, antes que atinjam
intensidade grande ou que ocorram as suas habituais complica-
¢oes, sdo perdidas todas as oportunidades de modificar o
progndstico, e o determinismo para o sofrimento, para a
invalidez ou para a morte a curto prazo € inevitdvel.

O que se exige para este tipo de doen;as, que na realidade,
sdo as que mais ceifam vidas, as que mais invalidam pacientes
€ as que mais oneram os recursos disponiveis para financiar a
aten¢do a saude, € um esforco ingente, para estabelecer o
diagndstico precoce.

Em face do que temos constatado, e ji hd muitos anos, é
preciso, por todos os meios, formar profissionais capazes e
dispostos a modificar esse estado de coisas.

Outro imperativo é que as condigdes de trabalho do
profissional médico permitam que ele examine suficientemente
o paciente sem agodamento, preocupado em descobrir e
consignar no protocolo deste todas as patologias detectaveis. A
continuar assim como estd, médicos avisados para esta
realidade que estamos apontando em relag@o as incidéncias das
patologias e dispondo apenas de dez a quinze minutos para
proceder ao exame do doente, nds vamos perpetuar isto que af
estd nos 6rgdos previdencidrios e até em Hospitais-Escola!

E necessério e imperioso comegar a mudar a formagdo do
aluno, principalmente no ciclo clinico da graduagdo, dando-lhe
uma excelente formagdo semiolégica com base na aferigdo
anatomopatoldgica das manifestacdes. E preciso estimular o
interesse do estudante e dos médicos para desenvolver o maior
esfor¢co na busca do diagndstico precoce, através do exame
cuidadoso e completo de cada paciente em lugar de selecionar
0 “casdo”, o “caso de livro” com tudo o que € possivel perceber
pela magnitude das manifestagdes cldssicas que, quase sempre
representam o diagnéstico tardio, improficuo com o prognésti-
co “fechado” ainda que sejam nele aplicados altos investimen-
tos. E preciso conscientizar alunos e supervisores para
compreender que nos pacientes as patologias evidentes
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representam apenas a ponta do “iceberg” e que a parte imersa
“subclinica” é ainda maior. Esta afirmac@o pode surpreender
apenas aqueles que ndo testemunham o que a afericdo
necroscopica nos estd mostrando com enorme evidéncia e com
grande freqiiéncia.

Em ntimeros redondos, podemos afirmar que mais de 50%
de patologias diferentes, reveladas a necrépsia ndo sdo
mencionadas nos protocolos clinicos, sobretudo em observago-
es de adultos e idosos! E mais, quase sempre os diagndsticos
aventados clinicamente e concordantes com o achado necros-
copico sdo os das doencas em estado avancado de evolugio,
cujos tratamentos e todo o esforco foram infrutiferos a despeito
do alto custo para tentar modificar o porvir do paciente.

A constatagao destes fatos na nossa rotina de
trabalho

Sido apresentados alguns exemplos representativos frente as
realidades constatadas nas mesas de necrdpsias € no estudo
histopatolégico dos 6rgdos, aparentemente sadios, a luz dos
protocolos clinicos.

Podemos enunciar, sem qualquer possibilidade de erro, que
quase sempre as alteragdes pequenas de 6rgaos e aparelhos nao
sdo diagnosticadas clinicamente. Tém chamado a nossa atengao
como um exemplo dos mais auténticos do ndo diagnéstico, a
lesdo granulomatosa esquistossomoética do figado. Num estudo
de 200. casos de necrOpsias, selecionados para confronto
anatomoclinico, oito apresentavam granulomas no 6rgdo sem
que, por isso nessa fase evolutiva apresentassem evidéncia
clinica da doenga.

A importincia dessa constatacdo da emissdo do diagnéstico
é que na histéria natural da doenga os pacientes passam por essa
fase subclinica. Mas grande parte deles acaba atingindo a fase
clinica com a sindrome de hipertensdo porta, as varizes do
esofago se rompendo e o hiperesplenismo, todas condigdes que
marginalizam os pacientes cujos tratamentos s30 muito caros e
sem nenhum resultado efetivo.

Considerando que esta doenga ¢ tratdvel com boas possibi-
lidades de “cura” o ndo diagnéstico da doenca nesta fase
precoce é uma omissao grave.

Revendo as observagdes desses pacientes, que vieram a
falecer de outras causas, em muitos deles nem foi perquirido o
antecendente epidemioldgico! E claro que tendo o paciente
falecido em conseqiiéncia de outras patologias o achado da
esquistossomose e inclusive o seu tratamento ndo alteraria o
prognostico desse paciente. Entretanto, analogamente aos casos
de esquistossomose incipiente que faleceram de outras causas,
a doenca estd ocorrendo assintomdtica também em pacientes
vivos e que acorrem aos ambulatérios por outras queixas e
somente estas merecem a ateng¢ao médica. Os anos passam, a
queixa irrelevante que os levou a consulta desapareceu, mas as
fémeas do verme que os parasitaram continuam a incessante
postura de ovos que vao ao figado até obstuir o fluxo-portal e
desenvolver a sindrome da hipertensdo. Agora o diagnéstico é
tdo facil quando € dificil o tratamento.

Temos verificado também & necrdpsia que praticamente
todos os caddveres de adultos acima dos quarenta anos sdo
portadores de aterosclerose em graus e localizagdes prevalentes
varidveis. Numa incidéncia significativa deles a doenca é
avancada com as suas habituais complicac¢des, a oclusdo critica
das artérias pela placa ou trombose relacionada com esta diltima.
As vezes sobrevém os infartos (cerebrais e miocdrdicos) e a
gangrena dos membros e até podem ser estas as razdes mais
fortes do 6bito. Contudo estes casos sdao em muito menor
ndmero no ato da necrépsia que aqueles de aterosclerose que
ndo foi diagnosticada clinicamente, exatamente porque no
tempo do exame clinico ndo apresentavam ainda as complica-
¢des que provavelmente virdo com o tempo, pois a doenca
deixada evoluir por si mesma tende a ser progressiva.

Praticamente 100% dos caddveres adultos necropsiados,
como dissemos, mostram algum grau de aterosclerose. Isto é
inquestiondvel! Pois bem, examinando os protocolos clinicos
em busca deste diagnéstico em pacientes que faleceram e foram
necropsiados, s6 encontramos praticamente este diagndstico
clinico naqueles que apresentaram alguma complicagdo da
doencga! Nos demais nao havia sendo raramente alguma mencao
ao diagnoéstico ou a mencdo de tratd-los pelo menos para tentar
evitar as complicacdes de grande morbilidade quase sempre e
muitas vezes fatais.

Dizia um grande patologista austriaco do século passado,
Rokitansky: “Mortui vivus docente”, - 0os mortos ensinam 0s
vivos. Esta frase e o seu trabalho proficuo o celebrizaram na
época. Nos dias atuais ele viraria na tumba quando, parece que
em todo o mundo, e aqui mesmo neste hospital, a prorcentagem
de casos de 6bito necropsiados estd caindo ano apds ano! (Ja
tivemos cerca de 70% e agora 25%!)

O que mencionamos como exemplos, estd ocorrendo
também em toda a sorte de patologias: neoplasias, tuberculose,
infeccdes e outras da mais variada natureza. A necropsia as
revela quase sempre ainda que estejam em fases evolutivas
precoces, exatamente porque ela é¢ o melhor método de aferi¢ao
de diagnésticos anatomicos.

Nos confrontos que fazemos hd tantos anos, o ndo
diagnéstico clinico também chamado falso negativo, € em
grande nimero: mais de 50% de todos os diagndsticos, a
necrépsia. Aqui cabe mencionar o ébvio: quanto mais falho o
exame do paciente mais se acentua essa despropor¢ao.

Finalmente para sugerir uma terapéutica para tentar mudar
esta situac@o, que ndo nos parece boa, recomenda-se:

19) A Escola Médica precisa rever e modificar a formagao
bésica dos médicos - Podemos responsabilizi-la, pelo menos
por parte das falhas que estdo ocorrendo.

2°) E preciso rever e modificar as condi¢des de trabalho do
médico, sobretudo nas Institui¢des Previdencidrias e naquelas
em que eles sdo compelidos a trabalhar precariamente para
sobreviver.

Parece que néo acrescentamos qualquer novidade surpreen-
dente mas, estou certo, que pudemos, com a experiéncia destes
muitos anos, subsidiar com seguranca as afirmacdes que
fizemos.
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