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EDITORIAL | PUBLICAGAO CIENTIFICA DE SAUDE DA MISERICGRDIA DO PORTO

EDITORIAL

PUBLICACAO CIENTIFICA DE SAUDE DA

MISERICORDIA DO PORTO

A publicacdo do numero inaugural da Esculdpio em
abril de 2016, uma edicdo zero em que se divulgaram
a missdo e visdo, as normas de publicagdo e a politica
editorial, projetou um percurso de divulgacdo de
conteudo cientifico, que tem nesta primeira edicdo a sua
concretizacdo formal.

A revista pretende ser generalista para a drea da saude,
disponibilizando a possibilidade de publicacdo de artigos
de diferentes tipologias com relevancia e qualidade, sub-
metidos e revistos segundo as normas especificas e as
boas prdticas de publicacdo biomédica recomendadas
pelo International Committee of Medical Journal Editors
(ICMJE).

Atendendo a tradicdo centendria da Santa Casa da Mi-
sericérdia do Porto no que respeita a atividade editorial
em diferentes vertentes e ao seu potencial académico e
cientifico na drea da salde, a criagdo de um instrumento
gue tem como missdo a divulgacdo da atividade cientifica
tornou-se um objetivo estrutural, que a equipa editorial
assume concretizar com o maximo sentido de responsa-
bilidade.

Renato Nunes'
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CASO CLINICO

NEUROIMAGEM FUNCIONAL: PET B-AMI!.GIDE E
PET FDG-F18 NO DIAGNOSTICO DE DEMENCIA - A
PROPOSITO DE UM CASO CLINICO

Ana Paula Moreira'?, Miguel Castelo-Branco??, Jodo Pedroso de Lima'2

Resumo

Durante o uUltimo século a populacdo acima dos 65 anos
guase triplicou nos paises ocidentais. Nos préximos
15 anos representard quase 35% da populagdo total. A
deméncia, a par com o envelhecimento, tornar-se-a ndo
sé uma entidade clinica dramatica, mas também um
grave problema socioecondémico. Este facto acarreta
grandes desafios, quer para a sociedade, quer para os
sistemas de saude. A Doenca de Alzheimer é a forma
mais comum de deméncia, contribuindo com a maior
percentagem de casos. O diagndstico precoce é dificil
e o diagndstico diferencial pode ser complexo devido a
progressao insidiosa da doenca e a presencga reciproca
de critérios de diagndstico de um determinado tipo de
deméncia em doentes com outra etiologia demencial.
Com a introducdo do conceito de biomarcadores no
diagndstico de Doenca de Alzheimer, tém vindo a ser
desenvolvidos estudos de Medicina Nuclear usando
sobretudo a Tomografia por Emissdo de Positrées/
Tomografia Computorizada (PET/CT). A PET é uma
técnica sensivel que permite quantificar, in vivo e
com elevada sensibilidade, mecanismos moleculares
neuropatoldgicos e metabdlicos, de forma ndo invasiva,

numa fase precoce da histéria da doenga. Os autores
apresentam o caso de um doente a quem se recorreu a
estudos combinados de PET/CT-PiB-C11 e PET/CT-FDG-F18
para estabelecer o diagnéstico diferencial entre Doenca
de Alzheimer e Deméncia Frontotemporal.

Palavras-chave: Deméncia; Doenca de Alzheimer; Biomarca-
dores; Tomografia por Emissdo de Positroes; 18F-FDG; 11C-PiB.

Abstract

During the last century the elderly population (over 65)
has almost increased threefold in western countries and,
in the next fifty years, it will represent almost 35% of the
total population. Dementia, along with ageing, will become
not only a dramatic clinical entity, but also a serious socio-
economic issue. This carries great challenges for both
society and health care systems. Alzheimer's Disease
is the most common form of dementia accounting for
the majority of cases. Early diagnosis can be difficult
and differential diagnosis may be complex due to slow
disease progression and the presence of confounding
symptoms. Together with the biomarkers introduction in
Alzheimer's Disease diagnosis, some Nuclear Medicine

]Médico, Servigo de Medicina Nuclear, Centro Hospitalar e Universitério de Coimbra (CHUC), Coimbra, Portuqal/2 Médico; Diretor; Diretor Clinico, Instituto de Ciéncias

Nucleares Aplicadas a Satide-Universidade de Coimbra (ICNAS-UC), Coimbra, Portuqal/3 Diretor, Institute for Biomedical Imaging and Life Sciences (IBILI), Coimbra, Portugal
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studies, mostly Positron Emission Tomography/Computed
Tomography (PET/CT), have also been developed. PET is
a sensitive molecular imaging technique that allows the
early noninvasive assessment of molecular processes at
their sites of action. We present a case of a patient with
dementia referred for brain PET/CT-PiB-C11 and PET/CT-
FDG-F18. The combination of both studies was supportive
of the differential diagnosis between Alzheimer's Disease
and Frontotemporal Dementia.

Keywords: Dementia; Alzheimer’s Disease; Biomarkers; Posi-
tron Emission Tomography; 18F-FDG; 11C-PiB.

Introducdo

A deméncia traduz-se na manifestacdo clinica de um
conjunto de sinais e sintomas. O numero de casos
diagnosticados aumentard previsivelmente em cerca
de 50% até 2030, o que constitui um grave problema
socioeconémico.3 A Doenca de Alzheimer (DA) é a forma
de deméncia mais prevalente.!*4

Num estudo recentemente realizado, estima-se que
o numero de portugueses com idade igual ou superior
a 60 anos e com deméncia é de cerca de 160.000
(representando 5,9% desse estrato populacional) e que
o nimero de doentes com DA se situard entre os 80.000
e 0s 112.000. O mesmo estudo considera que mais de
76.000 doentes estdo presentemente diagnosticados
e a ser medicados com drogas anti-demenciais,
representando um encargo financeiro de 37 milhdes
€/ano.4

O diagnéstico precoce da deméncia pode ser dificultado
pela sua progressdo insidiosa, pela sobreposicdo de
sinais e sintomas dos varios tipos de deméncia, por
uma evolucdo atipica, ou pela presenca de patologias
concomitantes, aspetos que podem retardar uma
orientacdo para o tratamento mais adequado. Com a
introducdo de tratamentos mais efetivos e especificos
para cada etiologia, torna-se cada vez mais importante a
identificacdo da causa especifica de deméncia.

A Tomografia por Emissdo de Positrées/Tomografia
Computorizada (PET/CT), dirigida para a identificacdo
do peptideo PB-amildide cerebral (PET/CT-PiB-C11),
bem como a PET/CT para avaliagdo do metabolismo
glicolitico cortical com Fluordesoxiglicose-F18 (PET/CT-
FDG-F18), sdo atualmente consideradas como excelentes
biomarcadores imagioldégicos no processo diagnéstico
da DA. Detetando concentra¢8es moleculares na ordem
do picomolar, permitem quantificar, in vivo, diversos

ESCULAPIO

mecanismos neuropatoldgicos e metabdlicos, mesmo
na auséncia de alteraces estruturais detetdveis pela
Tomografia Computorizada Cranio-Encefdlica (TCCE) e
pela Ressondncia Magnética Cranio-Encefdlica (RMCE).56
A PET/CT-PiB-C11 e a PET/CT-FDG-F18 sdo instrumentos
Uteis no diagndstico diferencial de patologia demencial
neurodegenerativa e apresentam valor progndstico na
orientacdo de doentes com defeito cognitivo ligeiro.

Caso clinico

Apresentamos o caso de uma doente do sexo feminino, de
67 anos de idade, com queixas de disfun¢do mnésica com
mais de um ano de evolugdo e de cardter progressivo a
quem foram solicitados estudos de PET/CT cerebral. Ndo
evidenciava, nessa altura, altera¢des do comportamento
ou da linguagem. Tinha sido j& submetida a vérios exa-
mes, nomeadamente eletroencefalografia, que mostrou
um padrdo de lentificacdo difusa inespecifico. Realizou,
também, RMCE que ndo mostrou alteragdes significati-
vas. A hipétese diagnéstica de DA foi, assim, considera-
da. Contudo, a avaliacdo neuropsicoldgica veio a mostrar
alteracGes compativeis com o diagnéstico de “deméncia”
de gravidade ligeira, de acordo com o nivel de funcionali-
dade, e colocou a hipétese de Deméncia Frontotemporal
(DFT). A medicacdo a que a doente se encontrava sub-
metida era entdo: escitalopram 20mg, 1id; ramipril 5mg,
1id e mexazolam 1mg, lid. Os doseamentos de tau, tau
hiperfosforilada e -amiléide(42) do liquor ndo estavam
ainda disponiveis. Perante a duivida diagndstica, DA ou
DFT, foram realizadas duas PET/CT cerebrais (PET/CT-
-PiB-C11 e PET/CT-FDG-F18) com o objetivo de procurar
obter um esclarecimento etioldgico. Estes exames permi-
tem o estudo de diferentes mecanismos, patoldgicos e de
neurodegenerescéncia, associados a deméncias de tipo
neurodegenerativo.

As imagens apresentadas (Fig. 1 e Fig. 2) correspondem
aos estudos cerebrais de PET, realizados com correcdo da
atenuacdo por CT.

A PET/CT com PiB-C11 foi congruente com um aumento
da deposicdo de peptideo 3-amiléide no coértex cerebral
e estriado. Destaca-se, neste estudo, o aumento da
captacdo cerebral de PiB-C11 envolvendo sobretudo

- REVISTA CIENTIFICA DE SAUDE DA MISERICGRDIA DO PORTO | N.2 1] ANO 2 (2017)
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os lobos frontais, a porcdo lateral dos lobos parietais,
precuneus, cingulo anterior e posterior, bem como a
porcdo lateral dos lobos temporais. Mostrou, ainda, um

aumento da atividade no estriado (Fig. 1).

Fig. 1: PET/CT PiB-CT1 (a- Corte Sagital, imagem paramétrica SUVR, normalizada ao cerebelo)
Corte sagital evidenciando aumento da deposicao de peptideo B-amiléide no cortex
cerebral e estriado. (Componente CT ndo apresentado)

A PET/CT com FDG-F18 mostrou diminuicdo cortical
global da captacdo do radiotracador, com distribuicao
irregular. Salienta-se o hipometabolismo cortical nos
lobos parietais e temporais, no cingulo posterior e,
também, o envolvimento dos lobos frontais, globalmente
com maior compromisso no hemisfério direito (Fig. 2).

Fig.2-b

Fig. 2: PET/CT FDG-F18 (cortes a-transaxial, b-coronal, c-sagital)
Hipometabolismo cortical frontal, parietal e temporal bilateral, mais evidente no hemisfério direito.
(Componente CT ndo apresentado)

Fig.2-a Fig.2-c

PET/CT-PiB-C11 e PET/
respetivamente,

A andlise dos dois estudos,
CT-FDG-F18, mostrou,
da deposicdo cortical de P-amildide e um padrdo

um aumento

hipometabdlico, aspetos estes sugestivos de patologia
linha DA. As duas PET/CT,
realizadas no mesmo dia, permitiram a obtencdo de

neurodegenerativa da

uma informacdo complementar, e concordante, relativas
aos diferentes mecanismos que estdo precocemente
alterados nesta doenca. Assim, a orientacdo diagndstica
veio a favorecer a linha DA e ndo a DFT.

Discussao

A DA, a deméncia vascular, a degenerescéncia lobar
frontotemporal (DLFT) e a deméncia com corpos de Lewy
sdo as quatro causas principais de deméncia, sendo a DA
a mais prevalente.l4

A DA é uma doenca neurodegenerativa progressiva,
caraterizada pelo inicio gradual de deméncia. As suas
carateristicas patolégicas sdo as placas de (-amildide
extracelulares, as trancas neurofibrilares intracelulares,
a perda sindptica e a gliose reativa.”8 No entanto, torna-
se evidente que apds a identificacdo das placas de
-amiléide e trancas neurofibrilares por Alois Alzheimer,
h& mais de 100 anos, hd ainda um longo caminho a
percorrer no que se refere a sua caraterizagdo.®

ADLFT (que inclui a DFT) constitui um grupo heterogéneo
e carateriza-se, em termos neuropatolégicos, consoante
o tipo, pela deposicdo aumentada e anémala de outras
inclusdes proteicas neuronais como tau (tauopatias),
TAR DNA binding protein 43 (TDP-43) conjugada com
ubiquitina, FUS (fused in sarcoma protein) ou proteinas
ainda ndo definidas em regides cerebrais.!0

O diagnéstico corrente deste tipo de deméncias é feito
pela avaliacdo clinica, avaliacdo neuropsicolégica,
doseamentos de biomarcadores no liquor,
genéticos e através de técnicas de neuroimagem. A
deposicdo cerebral aumentada de B-amildide ndo estd
relacionada com os mecanismos neuropatoldgicos de
DLFT. Na auséncia de biomarcadores bioldgicos, o exame
neuropatoldgico por bidpsia ou autépsia permanece o
Unico método definitivo para estabelecer o diagnéstico
de DA.OM

estudos

As imagens estruturais de rotina (TCCE e RMCE) sdo
Uteis para detecdo de aspetos ndo carateristicos, como
a atrofia, alteracdo que surge tardiamente na progressao
da doenca. S3o principalmente usadas com o objetivo
de excluir outras causas potencialmente tratdveis de
deméncia ndo degenerativa.56.7

Atualmente encontram-se disponiveis estudos de
Medicina Nuclear, considerados biomarcadores para
DA: a PET/CT dirigida a B-amildide, biomarcador para
neuropatologia relacionada com DA e a PET/CT-FDG-F18,

biomarcador de neurodegenerescéncia.n’3

A PET/CT cerebral com PiB-C11 (Composto B de Pittsburgh
marcado com C11) é dirigida a B-amiléide, sendo o PiB-C11
considerado como o radiotracador disponivel com
elevada retencdo cortical e menor ligagcdo ndo especifica.

ESCULAPIO - REVISTA CIENTIFICA DE SAUDE DA MISERICORDIA DO PORTO | N.9 1| ANO 2 (2017) 1
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O PiB é um derivado da Tioflavina-T (corante fluorescente
gue permite avaliar a fibrilizagdo peptidica em estrutura
B-preqgueada). A PET/CT-PiB-C11 indica a presenga ou
auséncia de acumulacdo anémala de peptideo B-amildide
cerebral. A sua positividade é associada a deposicdo
cortical anémala deste peptideo (sobretudo B-amildide
fibrilar insoltvel).1418

A PET/CT cerebral com FDG-F18 (fluorodesoxiglucose
marcada com F18) avalia o padrdao de metabolismo
glicolitico, considerado um indice da funcdo e densidade
sindpticas. Permite identificar padrdes hipometabdlicos
conhecidos, congruentes com patologia demencial
neurodegenerativa da linha de DA ou de outro tipo de
deméncia.’922 A PET/CT-FDG-F18 é util no diagndstico
diferencial nas fases iniciais de deméncia e, também,
na detecdo de DA na fase prodrémica (predeméncia
sintomatica), permitindo documentar o declinio cognitivo
e predizer a sua evolugdo.23 O padrdo hipometabdlico
relacionado com DA consiste na diminuicdo do
metabolismo de FDG-F18 no cortex parietotemporal e
cingulo posterior, com preservacdo metabdlica de outras
regides, como os ganglios da base, cerebelo, talamos e
cortex sensério-motor.

No caso clinico que apresentamos, os dois estudos PET/
CT foram solicitados como orienta¢do para o diagnéstico
diferencial entre DA e DFT. A PET/CT-PiB-C11 mostrou
deposi¢cdo aumentada de peptideo B-amiléide cerebral,
congruente com patologia de DA e ndo de DFT (Fig. 1).
Na PET/CT-FDG-F18, o padrdo hipometabdlico observado
foi também congruente com a hipétese de DA, havendo
maior agravamento ao nivel parietal e temporal (Fig. 2).
Na DFT, o padrdo habitual é de hipometabolismo frontal
e temporal.

A presenca de depdsitos aumentados de B-amildide
cortical é condicdo necessdria, embora ndo suficiente,
para o diagndstico de DA.161724 Assim, um estudo
PET/CT-PiB-C11 positivo para B-amildide cortical,
conforme verificado na situacdo apresentada, apesar
de demonstrar um mecanismo patolégico de Doenca
de Alzheimer, ndo é suficiente para o seu diagndstico. A
presenca de B-amildide cerebral pode ocorrer durante
o envelhecimento normal, bem como noutro tipo de
doencas, como na deméncia com corpos de Lewy e
na angiopatia amildéide (apesar de poderem existir
diferencas no padrdo de distribuicdo).2425 Com efeito, a
PET/CT-FDG-F18 teve, neste contexto, um papel adicional
de concordancia e maior confianca diagndstica, ao
permitir confirmar um padrdo hipometabdlico sugestivo
de DA e ndo de outro tipo de deméncia.

No caso exposto, os estudos PET foram concordantes
com o diagndstico etioldgico a favor de patologia
demencial neurodegenerativa da linha DA, em alternativa
a hipétese de DFT. Em consequéncia, permitiram orientar
o doente e a familia nessa linha diagndstica. Com uma
orientacdo diagndstica etioldégica mais precoce do tipo
de deméncia, o doente beneficia também de uma melhor
adequacdo da terapéutica, pois a abordagem atual das
doencas neurodegenerativas baseia-se, essencialmente,
na estratégia de reposicdo medicamentosa de
neurotransmissores.26.28

As PET/CT-PiB-C11 e PET/CT-FDG-F18 sdo biomarcadores
promissores no diagnéstico de DA. Trata-se de exames
minimamente invasivos, com baixa dose de radia¢do
absorvida e com possibilidade de serem realizados no
mesmo dia, de forma praticamente sequencial. Inseridos
num contexto clinico adequado, permitem ao neurolo-
gista, em casos duvidosos, orientar melhor o diagnéstico
diferencial das deméncias neurodegenerativas, mesmo
durante a fase prodrémica, além de poderem dar infor-
macdo progndstica na fase pré-clinica da doenca.23.24.29
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Resumo

Introdugdo

Os meningiomas sdo tumores com origem nas células
gue constituem as meninges. As suas repercussodes de-

pendem da localizacdo anatémica.

Caso clinico

Doente de 52 anos, submetida a cirurgia ao nivel de D12,
por meningioma meningotelial, Grau | da classificagdo da
OMS. Recorre a consulta de Medicina Fisica e de Reabili-
tacdo por queixas de dor neuropatica nos dermatomos
L5-S1 bilateralemente, mais pronunciada a direita. Obje-
tivamente, apresentava sinais compativeis com irritacdo
radicular bilateral. A eletromiografia evidenciou possivel
compromisso radicular de S1 direito. Iniciou programa de
reabilitacdo, com melhoria progressiva.

Discussdo

Os meningiomas podem condicionar compressdo das
estruturas nervosas adjacentes e consequente perturba-

¢do da condugdo nervosa, as queixas algicas precedem a

fraqueza muscular. O estudo devera ser complementado
com RMN. O exame histolégico da lesdo permite o diag-
néstico definitivo e sua classificagdo sequndo a OMS. O
tratamento é geralmente cirurgico e a elabora¢do de um
plano de reabilitacdo individualizado é crucial para uma
recuperacdo funcional favordvel. No caso clinico descrito
a doente apresenta sequelas sensitivas ligeiras causadas
provavelmente pela fibrose adjacente ao local da cirur-
gia. O resultado funcional atual é favoravel.

Conclusdo

Os meningiomas medulares implicam uma abordagem
multidisciplinar e apresentam geralmente bom prognés-
tico.

Palavras-chave: Meningioma; Reabilitacdo; Dor.

Abstract

Introduction

Meningiomas are tumors with origin in the cells that
constitute the meninges. Clinical manifestations depend
on their anatomical location.

! Médico Interno de Formagdo Especifica do Servico de Medicina Fisica e de Reabilitacdo do Hospital da Prelada, Porto, Portugal / 2 Médico Especialista e Diretor do Servico
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Clinical case

Fifty-two years old woman, underwent surgery at the
level of D12 for Grade | meningothelial meningioma
(WHO classification). She went to the outpatient clinic
of Physical Medicine and Rehabilitation with complaints
of neuropathic pain in L5-S1 dermatomes at both sides,
more pronounced on the right side. Physical examination
showed signs consistent with bilateral radicular irritation.
The electromyography showed possible compromise of
S1right root. She started an rehabilitation program with
gradual improvement.

Discussion

Meningiomas can cause compression of adjacent nerve
structures and the consequent disruption of nerve con-
duction; the painful complaints usually precede muscle
weakness. The study should be complemented with an
MRI. The histological examination of allows the definitive
diagnosis and classification according to the WHO. Treat-
ment is usually surgical and an appropriate rehabilitation
program is crucial to functional recovery. In this case the
patient has light sensitive sequelae that were probably
caused by the adjacent fibrosis to the surgical site. The
current functional outcome is favorable.

Conclusion

Spinal meningiomas require a multidisciplinary approach
and have a good prognosis.

Keywords: Meningioma,; Rehabilitation; Pain.

Introducdo

Os meningiomas sdo tumores com origem nas células
gue constituem as meninges (em concreto a aracndide).
A sua localizacdo é mais frequentemente intracraniana.
Ao nivel do canal raquidiano sdo os segundos tumores
intradurais mais frequentes, logo apds os tumores
das bainhas nervosas, e sdo geralmente intradurais
e extramedulares. Os meningiomas correspondem a
aproximadamente 25% de todos os tumores da medula
espinal.l2

Considerando a sua epidemiologia, a incidéncia é maior
em mulheres com idades compreendidas entre os 49 e
os 62 anos. Este facto poderd estar relacionado com a

existéncia de recetores hormonais que contribuam para
a génese e o crescimento tumoral.34

Relativamente a localizagdo medular, o nivel mais comum
é tordcico (80%), sequindo-se os niveis cervical (15%),
lombar (3%) e localizado ao nivel do buraco magno (2%).1

As repercussdes dependem da sua localizagdo, ao

causarem compressdo das estruturas adjacentes

(e menos comumente, invadindo-as). As queixas

sdo frequentemente indolentes uma vez que sado,
globalmente, tumores de crescimento lento. As queixas
mais comumemente descritas estdo relacionadas com
a compressdao das estruturas nervosas peritumor, tais
como: dor local ou irradiada, défice motor e sensitivo e

disturbios esfincterianos.>67

O exame auxiliar de diagndstico de exceléncia para
diagndstico da lesdo é a RMN com injecdo intravenosa de
contraste de gadolineo, que permite uma correta detegdo
do nivel tumoral, a sua relacdo topografica com o corddo
medular e é claramente Util no planeamento cirurgico.
O estudo radiogréfico simples geralmente ndo revela
qualquer alteracdo.3

O prognostico é geralmente favoravel, apds tratamento.
A maioria destes tumores sdo ressecaveis em toda a sua
extensdo.8?

O objetivo deste trabalho é expor um caso clinico, de uma
doente com meningioma medular e alertar os profissio-
nais de salde para uma patologia que ndo é habitual no
nosso quotidiano clinico.

Caso clinico

Mulher de 52 anos, diabética. Por queixas de lombalgia,
de carateristicas mecanicas com vdérios anos de evolugdo,
sem irradiacdo e sem défices neuroldgicos, foi pedida
RMN da coluna vertebral lombar, gue mostrou lesdo intra-
dural e extramedular ao nivel de D12. Foi encaminhada
para consulta de Neurocirurgia onde foi estudada e pro-
posta para cirurgia de excisdo de tumor e laminectomia
de D12 a L1 que realizou a 24/07/2015. A anélise histo-
I6gica da peca anatémica foi identificada como menin-
gioma meningotelial, Grau | da classificagdao da Organiza-
¢do Mundial de Saude (OMS).
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A doente recorre a consulta externa de Medicina Fisica
e de Reabilitacdo do Hospital da Prelada 4 meses apds
a cirurgia por apresentar dor pericicatricial que agrava
com os esfor¢os e dor em queimor com parestesias asso-
ciadas nos dermatomos de L5-S1 associada a alodinia,
mais intensa no membro inferior direito. Nao tinha sinto-
mas vesicoesfincterianos, défices motores ou disestesia.

A RMN de controlo apresentava sinais de exérese total do
tumor e tecido fibrocicatricial/fibrose adjacente ao local
da laminectomia, a condicionar algum repuxamento da
regido do cone medular.

A eletromiografia evidenciou reducdo da amplitude
maxima do reflexo de Hoffmann evocado no musculo
Solear direito, em relacdo possivel com compromisso
radicular de S1direito ou sua sequela.

Ao exame objetivo apresentava dor aguando da manobra
de straight leg raise, bilateralmente, sugestiva de irrita-
¢dao radicular. Ndo se verificavam alterac8es do trofismo
muscular, da avaliacdo sumaria da forca muscular, do
ténus muscular, da sensibilidade tatil leve, a picada, da
sensibilidade propriocetiva ou discriminativa. Os refle-
xos osteotendinosos (bicipital, estilo-radial, tricipital,
rotuliano e aquiliano) estavam presentes bilateralmente,
eram vivos e simétricos, com drea de estimulagdo nor-
mal. O reflexo cutdneo plantar em flexdo bilateralmente.

Funcionalmente a doente era auténoma em todas as ati-
vidades de vida didria. Deambulava, sem necessidade de
auxiliares de marcha, com velocidade, cadéncia, ampli-
tude da passada normais, sem claudicacdo. Foi medicada
com pregabalina na dose de 150 mg/dia e integrada num
programa de reabilitacdo integral e abrangente, adap-
tado a doente, com os objetivos de controlo da dor neu-
ropatica com o auxilio de agentes fisicos e técnicas de
relaxamento, fortalecimento muscular global, nomeada-
mente os musculos paravertebrais, do core abdominal e
antigravitarios, flexibilizacdo da coluna vertebral e recon-
dicionamento ao esforco fisico. Os agentes fisicos utili-
zados foram a diatermia, calor himido e eletroterapia,
estimulacdo elétrica transcutdanea com uma frequéncia
de 80Hz.

Um més apos ter iniciado o tratamento, foi reavaliada em
consulta, com evolucdo favordvel e melhoria do quadro
clinico, uma vez que a intensidade das parestesias dimi-
nuiram, com melhoria subjetiva do padrdo sono-vigilia e
bem-estar geral.
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Discussao

Os meningiomas podem ser causa de compressdo
das estruturas nervosas adjacentes e perturbacdo
da condugdo nervosa, as queixas dlgicas precedem a
fragueza muscular e as altera¢des da sensibilidade, as
alteracBes esfincterianas sdo geralmente mais tardias.8

A colheita apropriada da histéria clinica e exame fisico
cuidadoso sdo fundamentais. O estudo devera ser com-
plementado com a RMN, o melhor exame auxiliar para o
diagndstico e que permite também delimitar o nivel da
lesdo para a posterior intervencdo cirdrgica.

O exame histolégico da lesdo permite ndo sé o diag-
néstico definitivo como também a sua classificacdo de
acordo com os critérios da OMS. Distinguem-se 3 graus:

- Grau | - Meningiomas benignos de crescimento lento e
bordos distintos. Representam 78-81% dos meningiomas;

- Grau Il - Meningiomas atipicos, que se podem tornar
malignos, recorrer e ter crescimento rdpido. Represen-
tam 15-20% dos meningiomas;

- Grau Il - Meningiomas atipicos ou anapldsicos. Agres-
sivos, com invasdo das estruturas adjacentes. Represen-
tam 1-4% dos meningiomas.

O tratamento é complexo e assenta no:

- Tratamento cirdrgico que consiste em laminectomia
posterior e excisdo da lesdo. A sua remocdo completa
é geralmente conseguida (82-99% dos casos). A
radioterapia poderd ser uma opcdo em casos em que 0
risco cirdrgico é elevado ou quando a remocdo cirurgica
completa ndo foi possivel.3.58

- Tratamento das sequelas ou complicacdes como a dor
neuropética e défices sensitivos ou motores, que geral-
mente é conservador, farmacolégico e com programa de
reabilitacdo. O tratamento da dor neuropatica crénica,
do ponto de vista farmacoldgico, assenta nos antide-
pressivos, anticonvulsivantes, opidides e antiarritmicos.
O plano de reabilitacdo individualizado, para controlo
algico, reabilitacdo neuromotora (fortalecimento muscu-
lar, treino propriocetivo e treino de equilibrio e marcha) e
treino de autonomia (treino de atividades de vida diaria
e transferéncias) é também muito importante. Também
a reabilitacdo cognitivo-comportamental, através da psi-
coterapia realizada por Psicélogos, pode ser vantajosa.

O objetivo comum ¢é reduzir a morbilidade e melhorar
a funcionalidade, com uma recuperacdo favoravel na
maioria dos casos (53-95%)3.58 com intervalo de tempo
varidvel, dependendo nomeadamente da localizacdo da
lesdo, da sua classificacdo e de fatores pré-morbidos.
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Descrevemos no nosso caso clinico a histéria clinica de
uma mulher adulta, com um meningeoma tordcico, o que
se encontra de acordo com dados epidemioldgicos des-
critos como mais comuns, e dor neuropatica no pés-ope-
ratério com provdvel relagdo com a fibrose adjacente ao
local da laminectomia.

O programa de reabilitacdo instituido, com o auxilio de
uma equipa multidisciplinar, constituida pelo médico
Fisiatra e os Fisioterapeutas, foi crucial para a melhoria
significativa das suas queixas.

Conclusdo

Os meningiomas medulares, quando diagnosticados
numa fase precoce e tratados de uma forma holistica e
multidisciplinar, apresentam na maioria dos casos um
bom prognéstico vital e funcional.

A Medicina Fisica e de Reabilitagdo, como especialidade
médica auténoma que promove a funcionalidade do indi-
viduo no seu todo, tem um papel preponderante no prog-
néstico funcional e na qualidade de vida dos doentes com
tumores do Sistema Nervoso Central.
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Resumo

"“Plagiocefalia" é um termo médico referente a uma defor-
midade craniana assimétrica e com achatamento. Pode
ser definida em contexto de uma assimetria da cabeca
sinostoética ou ndo sinostética. O objetivo deste estudo é
efetuar uma revisdo da literatura médica disponivel so-
bre a plagiocefalia posicional (PP), de forma a avaliar o
impacto desta patologia, a real extensdao do problema, os
fatores de risco associados, as orientacdes existentes e
as estratégias de tratamento disponiveis até a data. Foi
efetuada pesquisa na base de dados Pubmed do termo
"“plagiocephaly” (limites: data de publicagdo — ultimos 5
anos; tipo de artigo — revisdo; idade: nascimento até 23
meses) e do termo “plagiocephaly review" (limites: data
de publicagdo — ultimos 5 anos; idade: nascimento até 23
meses). Obtiveram-se 19 artigos, tendo-se excluido 2 por
estarem escritos em alemdo e dinamarqués. Por leitura
critica dos artigos excluiram-se 3 por ndo se referirem
a plagiocefalia deformacional e adicionaram-se 2 arti-
gos referidos da bibliografia dos obtidos na pesquisa. A
incidéncia atual de PP encontra-se estimada em 8,2%,
com variages de acordo com a idade da crianga. Varios
fatores de risco foram propostos para a PP, podendo ser
sistematizadas em condi¢Ges maternais, perinatais e
pds-natais, nomeadamente aspetos sociodemograficos,
varidveis socioecondémicas, quadros de constricdo
uterina, parto distécito, prematuridade, exposicdo cumu-
lativa a posi¢do de supinacdo, posicionamento cefalico
preferencial, baixo nivel de atividade da crianca, pre-

senga ou auséncia de posicionamento em decubito ven-
tral, aleitamento com biberdo e hospitalizagao.

A PP constitui uma condicdo comum na populacdo pedia-
trica, abordada de uma maneira controversa em diver-
sos aspetos, nomeadamente considerando a sua histéria
natural, diagndstico, avaliacdo da severidade, as opgbes
terapéuticas disponiveis e a implementacdo de estraté-
gias preventivas. Guidelines e recomendacdes bem defi-
nidas devem ser estruturadas de forma a permitir uma
mais eficiente abordagem desta condicdo, quer pelos
clinicos, quer pelos cuidadores, através de um processo
educacional individualizado ou através da elaboracdo de
campanhas dirigidas ao problema.

Palavras-chave: Plagiocefalia posicional; Plagiocefalia ndo-
sinostética; Plagiocefalia deformacional.

Abstract

“Plagiocephaly” is a medical term referring to an
asymmetric and flattened cranial deformity. It can be
defined in the context of an asymmetry of the head,
synostotic or non-synostotic. The aim of this study is
to review the available medical literature on positional
plagiocephaly (PP) in order to evaluate the impact
of this pathology, the real extent of the problem, the
associated risk factors, the existing guidelines and
the available therapeutic strategies until the present
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day. We have searched in PubMed database the term
“plagiocephaly” (limits: date of publication - last 5 years;
type of article - review; age: birth up to 23 months) and
the term “plagiocephaly review" (limits: publication
date - last 5 years; age: birth up to 23 months). There
were found 19 articles. We have excluded two because
they were written in German and Danish; by critical
reading, we've excluded three more because they did not
refer to deformational plagiocephaly; an additional two
articles referred in the bibliography of those obtained in
the research were added. The current incidence of PP
is estimated at 8,2%, with variations according to the
child's age. Several risk factors have been proposed for
PP and can be summarized in maternal, perinatal and
postnatal conditions, such as socio-demographic aspects,
socioeconomic variables, uterine constriction, dystocic
delivery, prematurity, cumulative exposure to supination
position, preferential cephalic positioning , low level of
activity of the child, presence or absence of positioning
in ventral decubitus, bottle-feeding and hospitalization.
In pediatric population, PP is a common condition with
a controversial approach, regarding natural history,
diagnosis, severity assessment, available therapeutic
options and implementation of preventive strategies.
Well-defined guidelines and recommendations should
be structured to allow a more efficient approach to this
condition by both clinicians and caregivers, through
an individualized educational process or through the
development of targeted campaigns.

Keywords: Positional plagiocephaly; Non-synostotic plagioce-
phaly; Deformational plagiocephaly.

Introducdo

Plagiocefalia ¢ um termo médico referente a uma defor-
midade craniana assimétrica e com achatamento. Pode
ser definida em contexto de uma assimetria da cabeca
sinostotica ou ndo sinostotica. A plagiocefalia sinostética
é uma entidade rara, por uma fusdo prematura de uma
ou mais suturas cranianas. A plagiocefalia ndo-sinosté-
tica, por seu lado, é mais comum, sendo definida habitual-
mente como plagiocefalia posicional (PP) ou deformacio-
nal, pois resulta de uma conjuntura de forcas externas
gue promovem a moldagem do cranio, o que resulta num
achatamento unilateral occipital da cabeca (plagiocefalia
posicional lateral) (Fig. 1) ou um achatamento posterior
central da cabeca (plagiocefalia posicional posterior).
Este artigo aborda a vertente posicional/ndo-sinostética

Fig. 1: Cranio com aplanamento occipital na PP

da plagiocefalia.

Ao longo dos anos, varias teorias foram elaboradas de
forma a justificar esta deformagdo, sendo que na atuali-
dade o mais aceite é que esta alteracdo se deve a forcas
intra-uterinas e/ou fatores relacionados com o posiciona-
mento pds-natal.! Sequndo uma perspetiva histérica, a
moldagem craniana também ocorre de uma forma inten-
cional, em contexto cultural, muito mais frequente em
sociedades ancestrais. A primeira deformacdo craniana
com registo histérico estd datada de 400 a.C.. Foi pra-
tica comum no Antigo Egipto, tribos Germanicas, Maias e
Peru, sendo considerado um sinal de afiliacdo de grupo,
status social e parte de um ritual cultural que procura
uma forma craniana mais apelativa, quer esteticamente,
qguer em direcdo a uma carateristica valorizada, como a
inteligéncia.234

A prevaléncia da PP situa-se entre 0s 18% e 0s 19,7% em
criancgas sauddveis, variando de acordo com a idade.'s
Correlaciona-se com o desenvolvimento da crianca nos
primeiros meses de vida, com acentuacdo da deformida-
de nas primeiras semanas, em contexto do pobre posicio-
namento ativo da cabeca. Com a progressdo do desen-
volvimento motor normal, a deformidade também tende
a involuir.2

O pico da prevaléncia da PP situa-se nos quatro meses
(ao nascimento 13% das criancas apresenta PP, aumen-
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tando a incidéncia para 19,7% aos quatro meses), facto
justificado pela associacdo desta entidade com desenvol-
vimento da crianca: até aos quatro meses ndo tem capa-
cidade neuro-motora para para manter o equilibrio cefa-
lico sem apoio, quando em sedestacdo; a partir do sexto
més de vida, a crianca com normal desenvolvimento
j@ adquiriu capacidade para equilibrio cefdlico consis-
tente, pelo que ja consegue um posicionamento ativo da
cabeca mais adequado. Aos dois anos a prevaléncia de
PP situa-se nos 3,3%. Estes dados epidemiolégicos sdo
consequéncia de um aumento considerdvel de casos nos
Ultimos anos, enquadrado num conjunto de estratégias
preconizadas pela campanha “Back To Sleep” da Ame-
rican Academy of Pediatrics (AAP), que, no sentido de
diminuir os fatores de risco para o Sindrome de morte
sUbita do lactente, potenciou fatores de risco relaciona-
dos com a génese da PP.12.6

Neste contexto de crescimento alarmante na incidéncia
da PP, desenvolveu-se nos ultimos anos um interesse
cientifico, investigacional e clinico sobre as melhores
estratégias para abordagem e tratamento desta condi-
cdo.!

O objetivo deste estudo é efetuar uma revisdo da litera-
tura médica disponivel sobre a PP, de forma a avaliar o
impacto desta patologia, a real extensdo do problema, os
fatores de risco associados, as guidelines existentes e as
estratégias de tratamento disponiveis até a data.

Material e Métodos

Foi efetuada pesquisa na base de dados Pubmed do
termo “plagiocephaly” (limites: data de publicacdo - Ulti-
mos 5 anos; tipo de artigo — revisdo; idade: nascimento
até 23 meses) e do termo “plagiocephaly review" (limites:
data de publicacdo — Ultimos 5 anos; idade: nascimento
até 23 meses).

Resultados

Obtiveram-se 19 artigos, tendo-se excluido 2 por estarem
escritos em alemao e dinamarqués. Por leitura critica dos
artigos excluiram-se 3 por ndo se referirem a plagioce-
falia deformacional e adicionaram-se 2 artigos referidos
da bibliografia dos obtidos na pesquisa.
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Discussao

Dados epidemioldgicos

Aincidéncia atual de PP encontra-se estimada em 8,2%,
com variacdes de acordo com a idade da crianca. A sua
frequéncia € significativamente superior as 6 sema-
nas de idade, cifrando-se nos 16%, sendo que atinge o
seu maximo aos quatro meses com 19,7%, iniciando um
declinio progressivo atingindo minimos de 3,3% aos 2
anos.'25 Estes dados estdo diretamente relacionados
com o processo natural de desenvolvimento neuromotor
da crianca. Nas primeiras semanas de vida o equilibrio
cefdlico e o consequente posicionamento da cabeca sdo
muito pobres, podendo desenvolver-se a PP nesse con-
texto; em sequida decorre um processo de desenvolvi-
mento normal em que a conformacdo craniana melhora.
Durante a fase de desenvolvimento subsequente, o
rdpido crescimento da cabeca também compromete a
capacidade da crianga em manter um equilibrio cefélico
adequado até aos quatro meses, que corresponde ao pico
da incidéncia (19,7%). A partir deste ponto, em média,
com a aquisicdo de capacidade de equilibrio e correcdo
postural da cabega, a frequéncia de PP vai descrescendo
progressivamente, com uma adequada conformacao cra-
niana por volta dos 6 meses, correspondendo ao timing
habitual de aquisi¢do do controlo ativo da cabega.2

Fatores de risco

Vérios fatores de risco foram propostos para a PP,
podendo ser grosseiramente enquadrados numa perspe-
tiva de condi¢cdes maternais, perinatais e pds-natais.!

Os aspetos sociodemogréficos (estrutura familiar, idade
da mde e etnia) e as varidveis socioeconémicas (nivel
educacional dos pais e income financeiro familiar) foram
estudados em varias investigacdes sobre PP. Verificou-se
que fatores como a raga, idade e nivel de educagdo da
mde co-relacionavam-se com o risco de PP. As criancas
africano-americanas e hispano-americanas apresenta-
vam uma frequéncia duas vezes superior de posiciona-
mento da crianca no leito em decubito ventral do que
as restantes, bem como um nivel educacional baixo e
mde em idade jovem. Este posicionamento preferencial
na posicdo em prona¢do apresenta riscos relacionados
com o sindrome de morte subita do lactente, no entanto
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diminui o risco de plagiocefalia ndo-sinostética. Esta cor-
relagdo ficou bem demonstrada a partir de 1992, quando
a American Academy of Pediatrics (AAP) publicou uma
recomendacdo em que criancas sauddveis deveriam
adoptar a posicdo de decubito lateral ou dorsal (supina-
¢do) para dormir. Esta campanha, denominada AAP's Back
to Sleep, teve como resultado uma diminui¢do da incidén-
cia do sindrome de morte subita do lactente em 40%, no
entanto verificou-se, no sentido contrdrio, um aumento
dramatico da incidéncia de PP em 600%. Quadros de
constricdo uterina, parto distécito (ventosa, férceps)
e prematuridade estdo relacionados com um aumento
na incidéncia de PP. Primigesta e gravidez multipla sdo
outros fatores de risco associados, também pelo fator de
constricdo uterina e compressao craniana na passagem
pelo canal vaginal. O sexo masculino também se asso-
cia de uma forma significativa a PP, eventualmente pela
maior circunferéncia do cranio masculino, bem como um
ratio de crescimento mais elevado com uma menor flexi-
bilidade fetal. Esta conjuntura de fatores torna-os mais
susceptiveis a fatores compressivos e forcas deformacio-
nais in utero e durante o parto. Um risco aumentado de
PP é observado em criancas com um variado espectro
de disturbios congénitos, como defeitos cardiorrespiraté-
rios, hidrocefalia e anomalias cromossémicas.!2.5.6

Alteracdes ao nivel cervical também se encontram for-
temente associadas a esta entidade. Ocorrem como uma
consequéncia da posi¢do intra-uterina ou pds-natal do
cranio, traumatismo durante o parto ou anomalias mus-
culoesqueléticas congénitas. O mecanismo patogénico
mais comum corresponde a um espasmo ou lesdo do
musculo esternocleidomastoideu, gue conduz ao seu pré-
prio encurtamento e ao desenvolvimento de uma postura
preferencial da cabecga, pelas retracdes miotendinosas
inerentes. Quando em posicdo de supinacdo, a preferén-
cia posicional da cabeca conduz a uma desequilibrada
redistribuicdo do peso sobre a regido occipital, o que por
conseguinte pode resultar no desenvolvimento de PP.
Uma entidade patoldgica particular, o torcicolo muscu-
lar congénito, que resulta de um encurtamento e fibrose
unilateral do esternocleidomastoideu, estd associado
com PP em cerca de 90% dos casos, devido a alteracdes
no posicionamento da cabeca pela postura cldssica com
flexdo lateral para o mesmo lado e rotacdo para o lado
contralateral.

Fatores de cardter pdés-natal também se relacionam com
a PP, nomeadamente exposi¢cdo cumulativa a posicdo de
supinacdo, posicionamento cefdlico preferencial, baixo

nivel de atividade da crianca, estar acordado pelo menos
3 vezes por dia em decubito ventral (tummy time), aleita-
mento com biberdo, atraso no desenvolvimento psicomo-
tor e hospitalizacdo. Destes, o posicionamento durante o
sono é determinante para o desenvolvimento de PP. As
criancas colocadas em posicdo de supinacdo sao mais
susceptiveis ao desenvolvimento da PP pela frequente
pressdo exercida sobre a superficie plana da regido
posterior da cabeca, conjugada com a sua incapacidade
neuromotora para se reposicionarem a eles préprios.
Em adicdo, as criancas colocadas nesta posicdo aparen-
temente apresentam um menor grau de atividade e um
desenvolvimento mais tardio da forga muscular do tronco
e membro superiores do que as criancas que habitual-
mente sdo colocadas em posicdo de pronacdo. Este facto
encontra-se corroborado pela relagdo inversa entre a PP
e a aquisicdo das metas motoras do desenvolvimento da
crianca, provavelmente devido ao défice no controlo ade-
quado da cabeca e do pescogo.!>

0 aleitamento com biberdo também constitui um fator de
risco materno/pés-natal a favor de PP. Durante os primei-
ros 6 meses de vida, grande parte do tempo da crianca
é passado na alimentacdo, sendo que as mdes tém ten-
déncia a adoptar uma posigdo preferencial sempre para o
mesmo lado quando alimentam a crianca com biberdo, o
gue pode condicionar forgas de compressdo a um cranio
em fase sensivel de moldagem extrinseca. Por outro lado,
aparentemente, as mdes que alimentam de forma natu-
ral tém tendéncia para um reposicionamento da crianca
muito mais frequente e natural de lado para lado."2:5

A hospitalizagdo da crianca também se relaciona com
a PP, em especial em contexto de cuidados intensivos,
pois a necessidade de um posicionamento unidirecional
da cabeca, como ocorre em situacdes de ventilacdo
mecanica, é altamente propicia ao desenvolvimento da
condicgdo.!>

Diagndstico

O aspeto mais importante na avaliacdo de uma crianca
com plagiocefalia prende-se com o correto diagnéstico e
exclusdo da presenca de uma craniossinostose 1. A PP,
a craniossinostose coronal (CSC) e a craniossinostose
lambddide (CSL) sdo causas de deformidades obliquas
e assimétricas da cabeca, no entanto constituem enti-
dades distintas com etiologia, sinais objetivos, achados
radiolégicos, curso clinico, tratamento e outcomes dife-
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rentes. A craniossinostose é definida como uma fusdo
prematura de uma ou mais suturas do cranio da crianca,
e nesse sentido é necessariamente a primeira condi¢cdo
a ser excluida em qualquer situacdo de deformidade da
cabeca. O diagndstico precoce desta entidade é essencial
de forma a optimizar a abordagem terapéutica e reduzir
a potencial morbilidade e complicacdes, tais como a hi-
pertensdo craniana, obstrucdo da via aérea, défice visual
e auditivo e atraso no desenvolvimento psicomotor.!2.6.7

Diferentes carateristicas fenotipicas ajudam o clinico
a estabelecer um diagndstico correto e a diferenciar
entre uma PP e uma CSL. Um exame fisico minucioso,
elaborado por um profissional médico com experiéncia,
habitualmente permite a distincdo na maioria dos casos,
no entanto, em determinadas situacdes de duvida, estu-
dos imagioldgicos do cranio podem ser necessarios para
excluir de forma assertiva a CSL, uma condi¢cdo mais
grave e com necessidade de intervengdo neurocirdrgica.
Observacdo detalhada da forma craniana desde a posi-
¢do do vertex, posicdo das orelhas ipsilateral e contra-
lateral e o grau associado de assimetria facial sdo cara-
teristicas essenciais a valorizar. A forma trapezéide ou
de paralelograma sdo usadas para descrever a PP e CSL,
guando observado o cranio de um ponto de vista axial.
Habitualmente estd presente uma proeminéncia dssea
palpdvel ao longo da sutura lambddide, a favor da CSL.
A posicdo da orelha e a assimetria facial sdo mais difi-
ceis de caraterizar. A deslocac¢do péstero-inferior da ore-
Iha ipsilateral na CSL e a deslocacdo anterior da orelha
ipsilateral na PP sdo habitualmente referidas (Fig. 2), no
entanto varios autores tém colocado esta distincdo em

Fig. 2: Deslocacdo da implantacdo das orelhas na PP

Fig. 3: Deslocagdo da implantacéo da orelha e deformidade facial minima na PP

causa, reportando casos de criangas com CSL com deslo-
cacdo anterior da orelha ipsilateral. A deformidade facial
é minima na PP.'27.8 (Fig. 3)

O diagnéstico é habitualmente feito com base na anam-
nese e confirmado pelo exame fisico, que deve ser reali-
zado logo ao nascimento e em cada observagdo médica
até ao primeiro ano de idade. Deve haver um foco do
exame fisico na face e crénio de uma crianca com defor-
midade da cabeca, sob uma perspetiva anterior, posterior
e vertex. A observacdo dos pais ndo deve ser negligen-
ciada, pois a conformidade craniana é muitas vezes here-
ditdria. Como ja referido anteriormente, a regido cervical
é de importancia marcada na PP, pelo que deve ser sem-
pre avaliada de forma assertiva e direcionada, nomeada-
mente amplitudes articulares e o movimento passivo e
ativo.l27.8

A avaliacdo através da medicdo craniofacial é essencial
no diagnéstico e follow up do crescimento e do impacto
do tratamento. Vérias técnicas e medicGes da forma cra-
niana tém sido desenvolvidas e usadas para o diagnéstico
e avaliacdo das criangas com PP, no entanto ainda ndo
existe evidéncia cientifica franca para um método de ava-
liacdo clinicamente vidvel para quantificar as alteracdes
e severidade da plagiocefalia. Estas medicdes usam pon-
tos de referéncia antropométricos cranianos, como a gla-
bela, protuberancia occipital e protuberancias frontais.
Um dos métodos mais populares é o ndice Craniano ou
Cefdlico (IC), que mede o diametro occipito-frontal trans-
craniano. Efetuam-se duas medi¢8es contralaterais nesse

22 ESCULAPIO - REVISTA CIENTIFICA DE SAUDE DA MISERICORDIA DO PORTO | N.2 1| ANO 2 (2017)



ARTIGO DE REVISAOQ | PLAGIOCEFALIA, UMA ENTIDADE SUBDIAGNOSTICADA

sentido e a diferenca observada entre as duas medicdes
diagonais corresponde 4 diferenca transdiagonal, o valor
considerado como Gold Standard para quantificar o grau
de assimetria na PP lateral.27.8

Apds o diagndstico, a dificuldade reside na definicdo da
PP como ligeira, moderada ou severa, pois é esta quan-
tificacdo de severidade da deformidade que vai definir a
decisdo terapéutica. Vdrios autores propuseram diferen-
tes métodos de quantificacdo da severidade, no entanto
ndo foi demonstrada evidéncia cientifica robusta desses
métodos. Foi proposta uma classificacdo clinica gra-
dual baseada em 5 carateristicas para classificar a PP,
nomeadamente a assimetria posterior, a deslocacdo da
orelha, a assimetria facial, a presenca de bossa tempo-
ral e o crescimento posterior vertical craniano. A seve-
ridade da PP é definida pela presenca de uma deformi-
dade posterior central, alargamento posterior do cranio,
crescimento vertical da cabeca ou presenca de bossa
temporal.® A classificacdo da severidade da PP também
pode ser estabelecida de uma forma quantitativa, usando
para isso a diferenca transdiagonal do IC, ndo existindo
ainda valores consensuais para essa classificagdo, sendo
gue alguns autores definem intervalos de 3-10mm para
PP ligeira, 10-12mm para PP moderada e >2mm para
PP severa, enquanto que outros classificam a PP como
moderada 10-20mm e severa quando >20mm. Os estudos
mais rigorosos sobre a medicdo dos pardametros antro-
pométricos de assimetria craniana na PP foram leva-
dos a cabo por Huntchinson em 2010, que acompanhou
126 criangas com PP, avaliando a assimetria da cabeca
com técnicas de fotografia digital com identificacdo de
determinadas landmarks (posicdo do nariz e orelhas, por
exemplo), enquandrando-as & posteriori com as medidas
visuais e antropométricas cldssicas.!0

Associacdo PP e alteracdes do DPM

Evidéncia cientifica recente sugere que criancas com
PP sdo menos ativas e apresentam alteragdes do tonus
muscular,2 apresentando diferentes graus de atraso
no desenvolvimento psicomotor em relagdo as criancas
sauddveis da mesma idade.3 A relacdo entre o atraso
do desenvolvimento neurolégico e a assimetria sinosté-
tica craniana encontra-se bem estudada ha varios anos,
tendo sido assumido que a plagiocefalia sem sinostose
ndo estava relacionada com atraso no desenvolvimento
psicomotor.'¥ No entanto, nos ultimos anos, esta perspe-

tiva foi alterada, surgindo evidéncia recente de uma asso-
ciagdo significativa, até eventualmente um mecanismo
causal entre o atraso no desenvolvimento e a PP (ndo
sinostética). Estudos caso-controlo recente demonstra-
ram diferencas estatisticamente significativas no desen-
volvimento motor grosseiro entre o grupo de controlo e o
grupo com PP, sendo que este Ultimo apresentava scores
baixos no “sentar”, “rolar back-to-side" e no “gatinhar"13,
bem com diferencas ao nivel do ténus muscular'2, défices
de aprendizagem, alteracdes da linguagem, alteracdes
da atengdo e problemas visuais-percepcionais.’> Estes
estudos reforcam a teoria relativamente recente de que
a PP aparentemente estd relacionada com uma desvan-
tagem no desenvolvimento psicomotor, mais evidente
em funcdes motoras, no entanto esta presuncdo per se
ndo implica necessariamente que a PP causa atraso do
desenvolvimento neuromotor, indica apenas que existe
um risco para tal.

Tratamento da PP

As opcdes de tratamento da PP ndo-sinostética incluem:
cuidados de posicionamento/alternancia de posicdo
cefdlica, tratamentos de Medicina Fisica e de Reabilita-
cdo (MFR), ortétese cefdlica e cirurgia.'e Estd descrito
que até 70% dos casos de PP podem apresentar reso-
lucdo espontdnea, sobretudo nos dois primeiros anos
de vida, mas também nos subsequentes.'”!8 Geralmente,
dismorfias moderadas devem ser tratadas com técnicas
de posicionamento e alternancia cefdlica e tratamentos
de MFR, enquanto as ortéteses deverdo ser reservadas
para dismorfias mais acentuadas, particularmente as que
permanecem apds os 6 meses de idade.!” A realizagdo de
cirurgia é muito rara.

A medida que o conhecimento da histéria natural da
PP evolui, o foco da atencdo tem-se dirigido para a pre-
vencdo e estratégias de intervencdo precoce, nomeada-
mente educacdo parental quanto a estratégias de posi-
cionamento do recém-nascido.

1. Posicionamentos/ Alterndncia de Posicdo Cefélica:

Os cuidados de posicionamento, quando iniciados preco-
cemente, antes dos 2 meses de idade, nomeadamente,
posicionamento em decubito ventral quando acordado
e sob supervisdo, por periodos (mais de 3 periodos por
dia num total de 30 minutos didrios) sdo uma estratégia
efetiva na prevencdo e melhoria da PP,20 ao promover o
movimento livre e espontdneo do recém-nascido.
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Além do decubito ventral, a alternancia da posicdo cefa-
lica é também importante: a posicdo da cabeca do lac-
tente deve ser alternada durante o dia e de noite. Durante
o dia, deve ser evitado deixar o lactente permanecer
durante longos periodos dentro das cadeiras de trans-
porte e nos carros de passeio, se sob aleitamento artifi-
cial, evitar dar o biberdo sempre na mesma posicdo (do
mesmo lado); a noite podem ser adotadas medidas como
alternar semanalmente a posicdo do ber¢o no quarto ou
fazendo a cama "ao contrério”.

Para o sucesso efetivo destas estratégias é necessério o
envolvimento dos pais, nomeadamente na promog¢do dos
periodos em decubito ventral, uma vez que vdrios estu-
dos apontam uma insuficiéncia na exposicdo das crian-
cas a esta medida.222 Uma estratégia recomendada para
o incentivo dos pais a adotar estas medidas é a distribui-
¢do de panfletos educativos logo apds o nascimento.

Dispositivos de posicionamento cefdlico, como almofa-
das para limitar a pressdo na face posterior do cranio,
tém igualmente sido descritos, com beneficio moderado
comparativamente a outras estratégias conservadoras.23
Recentemente, inicialmente em Espanha e posterior-
mente em Portugal, surgiu um dispositivo de posiciona-
mento cefdlico tipo almofada, concebida especificamente
para as deformidades cranianas do lactente; apesar de
ndo existirem ainda estudos acerca da sua eficacia, tem
vindo a ser recomendada por pediatras e neurocirurgides
espanhdis.

Uma das questdes mais relevantes quando se aborda
a questdo dos dispositivos de posicionamento cefdlico
reside no facto de frequentemente ndo serem respeita-
das as recomendacdes dadas e serem usados outros dis-
positivos “ndo-aprovados”, como rolos ou cunhas.

2. Tratamentos de MFR:

Uma das abordagens conservadoras a considerar perante
o diagnoéstico de PP deverd ser o tratamento fisiatrico.
Este deve ser dirigido ao torcicolo muscular congénito,
se este existir,2425 ou visando estratégias de limitagdo/
diminuicdo da pressdo sobre a face craniana mais apla-
nada, promocdo do posicionamento em decubito ventral
e orientacdo dos estimulos visuais para o lado contrario
ao afetado pela PP.19.26

Quando iniciadas precocemente, antes dos 2 meses de
idade, estas estratégias estdo associadas com a melhoria
e diminuicdo da prevaléncia da patologia.27.28
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Um ensaio clinico randomizado (ECR) recente demons-
trou que a intervencdo de MFR é superior ao aconselha-
mento dos pais para a alternancia de posicdo cefélica.6:29

Um ECR da Nova Zelandia,30 com 126 criancas, comparou
a terapia de reposicionamento cefdlico isoladamente
ou associada ao uso de faixa de reposicionamento
noturno, ndo tendo encontrado diferengas relevantes em
follow-up de 12 meses, com 80% das criancgas a revela-
rem melhoria, sobretudo as que iniciaram tratamento
mais precocemente.

2.1. Ortdtese Cefdlica:

0 uso de ortétese cefdlica deve ser reservado para as PP
mais severas. Foi descrito pela primeira vez por Clarren
em 1979 e, desde entdo, o fabrico e venda destas ortéte-
ses tem-se tornado um competitivo e crescente mercado,
com toda, uma estrutura comercial organizada que leva,
por vezes, a insisténcia dos pais na prescricdo destas or-
téteses. Contudo, ndo estdo ainda definidas guidelines
quanto aos parametros de uso, nomeadamente em ter-
mos de idade e severidade.

Podem ser semelhantes a um “capacete”, que recobre
todo o cranio, ou em forma de “faixas/ bandas” em que
a porcdo superior do cranio ndo estd recoberta pela
ortétese. Independentemente do formato, sdo feitas por

Jvac' Zuﬁ Iu

Fig. 4: Ortotese cefalica na PP
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medida, em materiais plasticos termomoldaveis, reves-
tidos por espumas hipoalergénicas de alta densidade.
O primeiro passo na criacdo da ortétese é a execugdo
do molde, em que a zona de aplanamento do cranio é
“preenchida” por gesso para criar um formato craniano
simétrico (“tipico"), deixando livres na futura ortétese
espagos para o crescimento do cranio (redirecionando as
forcas de crescimento para estas zonas de menor resis-
téncia).3132.33 (Fig. 4)

O uso é recomendado durante 23 horas didrias e a dura-
¢do total do tratamento varia de 2 a 6 meses, depen-
dendo da gravidade da assimetria e da idade de inicio do
tratamento.31:34.35

A monitorizagdo de Ulceras de pressdo deve ser efetuada
com regularidade, procedendo aos ajustes necessarios
para prevencdo da sua ocorréncia. De referir que a ques-
tdo de ortotetizacdo deve ser bem aprofundada com os
cuidadores, pois nem todas as criangas com PP vdo bene-
ficiar ou tém indicagdo para a ortétese.

2.11. Timing

N&o existe um limite minimo de idade descrito na lite-
ratura, contudo, é recomenddvel que ndo seja iniciado
antes da aquisicdo do controlo cefélico (em idades infe-
riores a 4 meses).30 A maioria dos autores defende que
para a obten¢do de melhores resultados o uso de orté-
tese cefdlica deve ser iniciado precocemente, entre os 4 e
0s 6 meses de idade36, nos periodos em que o cranio tem
um répido crescimento.32.37

A idade maxima a partir da qual ndo ha eficacia no trata-
mento da PP com a ortétese cefélica ndo estd estabele-
cida35, contudo, a partir dos 12 meses de idade de inicio
de uso da ortétese os resultados comegam a ser inferio-
res, sendo que a partir dos 18 meses, quando o cranio tem
0 seu crescimento estabilizado, provavelmente ndo terd
gualquer eficdcia.

2.1.2. Severidade

O uso de ortétese cefdlica estd recomendado para os
casos de PP severa, contudo, valores "“cutoff” que esta-
belecam esta quantificacdo variam; assimetrias superio-
res a 12mm sdo habitualmente consideradas severas,38
enquanto que outros autores apenas recomendam a
ortétese para assimetrias »20mm. N&o existe consenso
nestas recomendacdes, havendo mesmo autores a con-
siderar a ortotese cefdlica para assimetrias superiores

a apenas 10mm.33 Couture, em 2013,39 baseou a sele¢do
dos casos para ortotetizar na Classificagcdo de Argenta,
ortetizando os tipos II, lll, IV e V (respetivamente: com
alteragdo da posicdo de implantagdo da orelha, deformi-
dade do frontal, deformidade do malar, altera¢®es crania-
nas no sentido de descompressdo vertical ou temporal).
H4& ainda autores que fazem uso do “indice de Assimetria
Craniana” (diferenca nos didmetros diagonais/diagonal
craniana mais pequena x 100), valorizando resultados >
3,5%.31

2.1.3. Questdes parentais:

As preocupacbes e a vontade dos pais tém um papel
determinante na prescricdo da ortétese cefdlica; se ndo
existem ou sdo limitadas, a ortétese ndo deve ser consi-
derada.20

2.1.4. Evidéncia:

O tratamento com ortéteses é controverso pela falta de
ECR, contudo, existem cada vez mais estudos ndo ran-
domizados e estudos de caso a revelar a eficdcia desta
modalidade terapéutica 243435404142 nomeadamente
quando se efetua comparagdo com os posicionamentos
cefdlicos.16.43

E também importante realcar a dificuldade de realizacdo
de ECR, dada a estreita janela terapéutica e a provavel
relutancia dos pais em que o seu filho seja randomizado
no grupo de “nao-ortotetizagao".

3. Cirurgia:

O tratamento cirdrgico da PP é raro, reservado para os
casos refratarios as medidas conservadoras ou gquando
ha craniossinostose, e, ainda assim, os beneficios sdo
habitualmente minimos. O facto de ndo haver evidéncia
de que possa causar aumentos de pressdo intracraniana,
e, eventualmente, ndo ocorram atrasos no desenvol-
vimento psicomotor, faz com que os motivos estéticos
sejam a Unica eventual razdo para a realizacdo de uma
cirurgia de risco, o que torna esta opcdo de tratamento
pouco vidvel.44 Outros autores advogam que a melhoria
que habitualmente ocorre a partir dos 4 meses torna a
atitude expectante mais adequada do que a realizacdo
de cirurgia;29.32:44,4546:47 contudo, a questdo é mais con-
troversa quando se estd perante uma deformidade sem
melhoria apds os 15 meses de idade.3148:49.50,51.52 Qutro
argumento em desfavor da correcgdo cirdrgica prende-se
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com o facto de as referencia¢des para cirurgia ocorrerem
frequentemente num estadio tardio, numa fase em que a
remodelacdo do cranio j& ndo é possivel.

Conclusdo

A Plagiocefalia posicional consititui uma condi¢cdo comum
na populacdo pedidtrica, abordada de uma maneira con-
troversa em diversos aspetos, nomeadamente conside-
rando a sua histéria natural, diagnéstico, avaliacdo da
severidade, as opgOes terapéuticas disponiveis e a imple-
mentacdo de estratégias preventivas. Uma maior aten-
¢do a esta patologia e um processo educacional dirigido a
populacdes de maior risco, nomeadamente com um nivel
socioecondémico mais baixo, deve ser preconizado. Guide-
lines e recomendac¢des bem definidas devem ser estrutu-
radas de forma a permitir uma mais eficiente abordagem
desta condicdo quer pelos clinicos quer pelos pais, atra-
vés de um processo educacional individualizado ou atra-
vés da elaboracdo de campanhas dirigidas ao problema.
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ARTIGO DE OPINIAO

ATIVIDADE FISICA E SAUDE RESPIRATORIA: DA
PROMOGAO DE HABITOS DE SAUDE ATE A0S
CUIDADOS MULTIDISCIPLINARES INTEGRADOS

A maior expetativa de vida e o progressivo envelhe-
cimento da nossa populacdo estdao a produzir uma
mudanca do padrdo epidemiolégico assistencial, com
uma diminuicdo das doencas agudas e um aumento pro-
nunciado das crénicas.

Existe uma diversidade de doencas respiratdrias crénicas:
desde a Doenca Pulmonar Obstrutiva Crénica (DPOC),
Asma, Sindrome de Apneia Obstrutiva do Sono, Bron-
guiectasias até as Doencas Pulmonares Difusas (também
chamadas de doencas do intersticio pulmonar).

Para as abordar é necessario envolver as populagdes em
risco em acbes de promocdo de saude, com intuito pre-
ventivo e abranger os doentes mais complexos em pro-
gramas integrados com equipas multidisciplinares.!

Os individuos em risco ou com doencas de baixa comple-
xidade devem ser encorajados a tomar responsabilidade
pela sua propria saude e receber educacdo em medidas
preventivas. Os doentes de maior complexidade necessi-
tam de equipas interdisciplinares para garantir a conti-
nuidade dos cuidados com a participacdo total do doente
e da familia.

Jodo Carlos Winck '

A inatividade fisica é uma carateristica fundamental de
muitas doengas crénicas, quer como causa quer como
consequéncia. Recentemente a European Respiratory
Society (ERS) publicou um documento sobre a impor-
tancia da atividade fisica na DPOC, sugerindo um efeito
benéfico no declinio da fungdo pulmonar e mostrando
gue os niveis reduzidos de atividade fisica levam a um
risco aumentado de hospitalizages.2 Para obter um
efeito significativo nos internamentos por DPOC basta o
equivalente a andar a pé ou de bicicleta 2h por semana!

Na mesma sequéncia, a ERS lancou a iniciativa “Take
the active option”3 sobre a importdncia de se manter
ativo para uma melhor salde respiratéria. Dessa cam-
panha sobressaem algumas mensagens-chave como:
1) a atividade fisica deve fazer sempre parte de um
programa de abordagem dos doentes com doencas
respiratérias crénicas; 2) a falta de atividade fisica em
combinacdo com maus hdbitos de nutricdo pode pre-
dispor para a obesidade, o que pode ser um problema
para as pessoas com doencas respiratérias croénicas;
3) a atividade fisica pode atrasar o inicio ou redu-
zir a progressdo da DPOC e reduzir a sua gravidade.

" Médico Pneumologista [INSTITUICAO], [LOCALIDADE], [PAIS]; Consultor do Niicleo de Reabilitacdo Cardiorrespiratéria do Centro de Reabilitagdo do Norte, Vila Nova de

Gaia, Portugal
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A Reabilitacdo Respiratdria (RR) surge como uma resposta
estruturada aos efeitos nefastos da inatividade fisica
demonstrando claramente reducdo da dispneia, aumento
da capacidade de exercicio e da qualidade de vida dos
doentes com DPOC. Trata-se pois de uma intervencdao
multidisciplinar destinada a promover a melhoria da con-
dicdo fisica e psicoldgica das pessoas com doengas respi-
ratérias croénicas, estando indicada a partir dos estadios
ligeiros da doenca estendendo-se até aos casos graves.

Segundo a recomendacado recente da American Thoracic
Society e da ERS,4 todos os doentes admitidos com exa-
cerbagbes agudas de DPOC devem ser referenciados para
um programa de RR, bem como os doentes estdveis com
dispneia significativa apesar da terapéutica farmacolégica
(MRC grau 3). Segundo este grupo de peritos, a RR em ter-
mos de custo beneficio sé é ultrapassada pela desabitua-
cdo tabdgica e a vacinacdo, estando bem acima da tera-
péutica farmacoldgica. Para além da DPOC (onde existe a
maior evidéncia) o mesmo consenso sugere o interesse da
RR em outras patologias para além da DPOCS> (tabela 1).

Deve ser nossa responsabilidade incrementar as medidas
preventivas no dmbito das doencas respiratérias crénicas
e aumentar o acesso aos programas de Reabilitacdo Res-
piratéria. A Pneumologia pode e deve participar nestas
acoes, aportando conhecimento, experiéncia e inovagao.

Tabela 1: Indicacdes da Reabilitagdo Respiratdria para além da DPOC (ref. 5)

Doencas do intersticio pulmonar

Fibrose quistica

Asma

Hipertensdo Pulmonar

Cancro do Pulmao

Cirurgia de reduc¢do de volume pulmonar
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REABILITACAO DA ESTATISTICA

“A estatistica importa? Em termos simples, a estatistica
prova que as politicas sdo bem construidas. Ajuda a iden-
tificar necessidades, definir metas e monitorar o pro-
gresso. Sem boas estatisticas, o processo de desenvolvi-
mento é cego: os decisores politicos ndo podem aprender
com seus erros e o publico ndo pode responsabiliza-los”,
escrevia assim o relatério do World Bank em 2000.

Era reconhecido o papel fundamental da estatistical O
desenvolvimento dos sistemas de informac¢do permitiu
uma disponibilidade para a producdo estatistica, criando
uma ilusdo da facilidade do seu uso. Esta popularizacdo
foi de tal ordem gue, quando comecei a minha carreira
académica, verifiquei que a maior parte das investiga-
¢Oes usava a estatistica (artigos e teses) como elemento
central. A ideia de Kaplan e Norton (2000) “if you can’t
measure it, you can’t manage it” representava o pensa-
mento corrente dos investigadores.

Sem duvida que a estatistica é uma ferramenta funda-
mental na investigacdo, mas os dados sé se tornam infor-
macdo quando sdo devidamente interpretados e Uteis.
A estatistica estd muito além da “colecgdo de dados”, é
uma ciéncia! Uma ciéncia exata.

A iliteracia estatistica tem sido um problema que preo-
cupa os estatistas. O seu uso generalizado e transversal
guando feito com desconhecimento e falta de algum con-
trolo cria desinformacdo. Em 2008 foi publicado o livro
“The Cult of Statistical Significance: How the Standard
Error Costs Us Jobs, Justice, and Lives” de Stephen Ziliak
e Deirdre McCloskey; este livro apresenta uma andlise dos

Alexandre Gomes Silva '

beneficios (ou ndo) da investigacdo ser dominada pelo
empirismo, sobretudo baseado na evidéncia estatistica.

No ano passado a revista cientifica Basic and Applied
Social Psychology (BASP) anunciou que deixaria de
publicar artigos com valores de p (valor de probabilidade
usualmente comparado com 0,05), porque as estatisticas
tém sido usadas para apoiar a investigagdo de menor
qualidade. Esta atitude provocou uma enorme polémica
junto da comunidade estatista e iniciou uma discussdo
global online e em revistas cientificas da especialidade
(vide Woolston, C. (2015) e Flanagan, O. (2015). Em Portu-
gal Espirito Santo e Daniel (2015) manifestaram também
questdes sobre a evidéncia clinica vs evidéncia estatis-
tica. Este ano a American Statistical Association (ASA)
divulgou a sua posi¢do (Wasserstein, R. & Lazar, 2016).

Efetivamente os problemas levantados prendem-se mais
com metodologia do que com estatistica. A pressdo para
obter resultados e/ou financiamento, os baixos recursos
de tempo e dinheiro para uma investigacao de qualidade,
a dimensdo da amostra, a sua representatividade, o fraco
conhecimento de estatistica e o recurso repetido a dis-
tribuicdo normal e aos conhecidos testes paramétricos
sdo potenciadores desta situagdo. Existem muitos testes
e distribuicdes estatisticas, o que determina o seu uso
sdo as varidveis e a sua natureza. A qualidade dos dados
e a sua fidedignidade é essencial para obter resultados
validos. Também as condi¢Ges experimentais sdo funda-
mentais ao seu sucesso bem como a reprodutibilidade.
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Assim, quando chegamos a aplicagdo estatistica temos
de ter percorrido ja um longo caminho metodoldgico.

Em relacdo ao conhecido valor p a comparagao com 0,05
ndo é um dogma, poderiamos ensinar 0,038 ou 0,055 ou
outro qualquer valor... O que é necessario é entender este
valor no contexto da experiéncia, o que ele representa.

Ainda no processo de conclusdo e generalizacdo é essen-
cial ter em conta todas as carateristicas do estudo, em
principio ndo é o mesmo decidir com uma amostra de 50
ou de 1000 doentes.

Julgo que hd um caminho que pode e deve ser desenvol-
vido por estas revistas ligadas a pratica clinica e ao meio
académico - juntar investigadores em projetos bem orga-
nizados. E preferivel ter um Unico grande projeto, com
uma boa amostra do que vérios pequenos projetos com
amostras reduzidas. Envolver mais investigadores per-
mite cobrir mais dreas do saber, permite ter mais colabo-
radores na recolha de informacdo, permite recolher mais
informagdo (mais varidveis), permite maiores amostras,
permite estudos multicéntricos, permite controlar varia-
veis, permite desenvolver modelos e consequentemente
conclus®es mais fidedignas.

A estatistica continuard a ter um papel essencial no
processo de investigacdo, contudo nao pode, nem deve,
substituir as outras componentes como, por exemplo, a
ética.
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