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Editorial
Parece que foi ontem, mas já lá vão 70 anos: 70 anos de inovação, de perícia, de 
rigor. 

Foi em 1945 que, no Hospital CUF Infante Santo, nasceu a nossa História. Uma 
história de descoberta e inovação construída ao longo de décadas e diariamente 
renovada. Foram 70 anos a tratar doentes, a escutar, observar e a ganhar uma 
experiência única, que nos identifica e nos distingue. 

Esta é, pois, uma efeméride que merece ser celebrada. Por isso mesmo, o livro de 
‘70 anos - Excelência Clínica’, celebra 70 anos de boas práticas, de excelência nos 
cuidados ao doente, de conhecimento e de ensino da José de Mello Saúde.

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

Na segunda parte do livro – e para celebrar 70 anos de investimento em saber, 
conhecimento, boas práticas e inovação – selecionamos 70 casos clínicos recentes 
de todas as unidades do grupo e de diferentes áreas de especialidade.

Como é do conhecimento académico, a redação e publicação de artigos é sempre 
um desafio e um indicador de competência científica – e daí que tenhamos decidi-
do divulgar através deste livro 70 casos clínicos de relevância, que testemunham 
também o estado atual de diferenciação das várias unidades José de Mello Saúde.

O artigo científico é a base para novas opiniões e para diferentes pontos de vis-
ta, mas contribui sobretudo para uma melhoria da prestação de cuidados de saú-
de, representando um registo permanente do trabalho clínico e científico realizado.

Sabemos bem que a publicação científica é uma atividade central e crucial no exer-
cício da Medicina, assim como um indicador de competência adquirida. A investi-
gação e a publicação complementam o ensino, a prática clínica e os cuidados ao 
doente. E, como sempre, é no doente que continuamos a pensar, 70 anos depois. 

Salvador de Mello
Presidente do Conselho  

de Administração  

da José de Mello Saúde
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Prefácio
Comemorar 70 anos do Grupo José de Mello Saúde? CUF?

Como Presidente do Conselho Médico da José de Mello Saúde enche-me de or-
gulho e de responsabilidade. Percorremos um longo caminho desde que começá-
mos por um hospital, a CUF Infante Santo. Hoje o Grupo José de Mello Saúde é 
composto por 14 unidades de saúde. Com os médicos organizados em serviços, 
cada serviço com seus coordenadores respondendo à direção clínica e adminis-
tração, assumimos um compromisso absoluto com a excelência e competência 
clínica e científica. Cabe ao Conselho Médico, formado pelos diretores clínicos 
de todas as unidades, a função de assegurar a transversalização e o desenvolvi-
mento do conhecimento clínico assim como o fortalecimento do sistema de ges-
tão da qualidade clínica e da segurança do doente. Gosto muito da frase que me 
diz diariamente que “a excelência não se decide por decreto”. Sermos reconhe-
cidos como “excelentes” por quem nos procura depende da solidez das decisões 
clínicas que praticarmos, da qualidade dos profissionais de saúde que tivermos 
e da capacidade de darmos continuidade às relações com os nossos doentes. 

Apresentar o livro 70 anos - Excelência Clínica da José de Mello Saúde é um pri-
vilégio. Com sete artigos científicos antigos comentados à luz do conhecimento 
atual e com 70 casos clínicos recentes oriundos de todas as nossas unidades, 
divulgamos o caminho de excelência científica existente na cultura da José de 
Mello Saúde. Como Presidente do Conselho Médico cabe-me dar o testemunho 
da grandiosidade desta estrutura de qualidade aqui refletida; serve de impulso 
para o desafio do futuro, sempre na busca da excelência na assistência às pes-
soas que passam pelas nossas Unidades desde há 70 anos. Para o emocionante 
desafio dos próximos 70 anos, precisamos de todos os que fazem parte da José 
de Mello Saúde: para continuar a trabalhar com elevada competência, oferecer 
ideias e construir soluções. Grande equipa da José de Mello Saúde.

Piedade Sande Lemos
Presidente do Conselho Médico 

da José de Mello Saúde
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Prefácio
Caros Colegas,

Há 70 anos os médicos do Hospital CUF criaram uma Revista Médica preocu-
pados com a formação e a necessidade de um local de publicação e divulgação 
científica de resultados.

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

Num momento de celebração, passados 70 anos a CUF cresceu e a publica-
ção deste livro revela o estado atual de diferenciação das várias unidades José 
Mello Saúde e o prenúncio de renascimento da nova Revista – Gazeta Médica 
Portuguesa.

Por último não podemos deixar de agradecer a todos os que possibilitaram a 
realização deste livro – autores, editores e revisores, que muito fizeram para a 
sua concretização.

João Paço
Coordenador do  

Departamento de Formação 

Médica da Academia CUF 



ANTIGOS
CASOS CLÍNICOS

70 anos, 70 casos a celebrar o investimento em saber, 
conhecimento, boas práticas e inovação 
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Há mais de 150 anos, concretamente em 1842, 

Crawford Long, dentista americano, utiliza éter para 

a realização de extrações dentárias nos seus pacien-

tes.1 Em 1844 Horace Wells usa óxido nitroso tam-

bém para extrair, sem dor, um dente que o vinha a in-

comodar.1,2 Em 1846 William Morton faz a primeira 

demonstração pública de uma anestesia geral com 

éter.2,3 Em 1847 há a primeira menção do uso de clo-

rofórmio como anestésico geral por Holmes Coote.

Estas datas, tão importantes para a Anestesiologia, 

foram o culminar de um processo que se desenrola 

desde tempos imemoriais. Os sacerdotes e feiti-

ceiros que desde sempre recolheram plantas com 

propriedades curativas e analgésicas, os médicos e 

ervanários que as estudaram, os alquimistas e quími-

cos que encontraram as propriedades químicas que 

as compunham e os clínicos que as experimentaram 

foram os protagonistas desta aventura de descober-

ta. E foi, principalmente, a Humanidade sofredora 

que, necessitando de aliviar o seu sofrimento, pro-

porcionou o avançar desta história.

Em todas as culturas houve tentativas de encontrar 

respostas para a dor e a doença. A magia fazia conju-

ros; a religião orações; os empíricos utilizavam o que 

a natureza oferecia, o ópio, a mandrágora, o haxixe; 

os cirurgiões comprimiam artérias e nervos. 

A aplicação do frio, a música, a hipnoterapia, a acu-

puntura... Ao longo dos tempos foram inúmeras 

as tentativas para aliviar o sofrimento e a dor, com 

maior ou menor sucesso. 

Mas a Natureza e a Crença por si só não consegui-

ram uma resposta ideal. Com o desenvolvimento 

da Química começaram a ser identificados e sinte-

tizados compostos com propriedades indutoras do 

sono e analgésicas cada vez mais eficazes e seguras. 

Gases anestésicos como o éter, o clorofórmio ou o 

protóxido de azoto apareceram dando uma nova luz 

à evolução da Anestesia. 

E daí para a frente todos os dias algo aparece… agen-

tes inalatórios como o ciclopropano, o halotano, o 

metoxiflurano, o enflurano, o isoflurano; a aneste-

sia local e regional, sendo que o primeiro bloqueio 

central é atribuído a August Karl Bier em 18984; a 

anestesia intravenosa que apareceu logo após a 

descoberta de agulhas hipodérmicas em 1855 e os 

anestésicos endovenosos como o hidrato de cloral, 

morfina, escopolamina, os barbitúricos, as benzoa-

diazepinas, a quetamina, e mais recentemente o eto-

midato e o propofol; os relaxantes musculares como 

o curare, a galamina, decametónio ou pancurónio, 

vecurónio ou succinilcolina, os opioides como o fen-

tanil, o sufentanil ou o remifentanil.5 

Comentário ao Artigo 
“Alguns Aspectos da Anestesia 
Intravenosa Contínua com Barbitúricos  
– apresentação de 150 casos” 
de Carlos Silva e Lopes Soares

Publicado na Gazeta Médica Portuguesa em 1949
Amanda Rodrigues

AFILIAÇÃO: 
Serviço de Anestesiologia, CUF Torres Vedras Hospital, Torres Vedras, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
Amanda Rodrigues, e-mail: amanda.rodrigues@jmellosaude.pt
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A anestesia tem progredido rápida e inexoravelmen-

te, tendo-se tornado imprescindível para o exercí-

cio do “primum non nocere” que nos rege a todos. 

Apareceram novos fármacos, novas atitudes, novas 

técnicas, novos instrumentos e aparelhos que nos 

permitem fazer mais e melhor por quem precisa, o 

nosso doente.

Ao lermos o artigo “Alguns Aspectos da Anestesia 

Intravenosa Contínua com Barbitúricos – apresen-

tação de 150 casos” de Carlos Silva e Lopes Soares, 

publicado no final de 1949 na Gazeta Médica Portu-

guesa, percebemos que se entrou num ponto de não 

retorno na Anestesiologia em Portugal. 

Tinha-se ultrapassado um período negro na História, 

com duas Grandes Guerras, em que houve grandes 

avanços nesta área da Medicina, por virtude da ne-

cessidade de socorrer tão grande número de vítimas 

destes flagelos. Como em todas as situações de con-

flito, a sociedade procura encontrar soluções cada vez 

mais eficazes para a resolução de situações dolorosas. 

E daí resulta sempre evolução. Apareceram mais fár-

macos e técnicas, cada vez mais seguros, para proce-

dimentos invasivos. A Anestesia e consequentemente 

a Cirurgia, com procedimentos mais diferenciados, 

complexos e morosos, foram evoluindo. 

Pouco antes do segundo grande conflito armado foi 

fundado o “American Board of Anesthesiology”, em 

1937, que embora não reconhecesse a Anestesiolo-

gia como especialidade médica por si só deu suficien-

te crédito a quem dela fazia a sua carreira. No final da 

Segunda Grande Guerra a Anestesiologia, que até 

então tinha sido realizada não só por médicos que 

se foram especializando no campo mas também por 

cirurgiões ou assistentes, estudantes ou enfermei-

ros, foi considerada finalmente como especialidade 

médica. É nesta altura que os hospitais começam a 

dispor de profissionais especializados e começam a 

aparecer os primeiros departamentos de Anestesio-

logia. Em 1950 a Ordem dos Médicos, em Portugal, 

reconheceu a especialidade como autónoma.

Depois do início da prática anestésica com anesté-

sicos voláteis inalatórios gradualmente apareceram 

novas técnicas. A anestesia endovenosa começou a 

evoluir, bem como técnicas de anestesia regional. 

Percebe-se o entusiasmo pelos novos anestésicos 

de administração endovenosa, os barbitúricos, de 

muito fácil manuseamento e economicamente aces-

síveis. Os autores, no entanto têm o cuidado de men-

cionar os potenciais acidentes nefastos e as suas 

causas… a maior sendo a falta de formação de quem 

os administra. 

Desde a data em que este artigo foi redigido muito 

se passou no âmbito da Anestesiologia. A partir do 

momento em que foi reconhecida como Especiali-

dade começaram a formar-se os Serviços de Anes-

tesiologia, agregando profissionais com vontade de 

melhorar o seu conhecimento e continuando a in-

vestigar e estudar novos fármacos e novas técnicas 

e dando formação específica a quem decidia seguir 

a especialidade. Apareceram novos aparelhos de 

anestesia, técnicas de manutenção da via aérea mais 

seguras, monitorização dos sinais vitais, técnicas de 

anestesia regional, entre muitos outros, sempre vi-

sando a melhoria dos cuidados do doente.

E hoje? 

O que seria de nós sem o propofol? Ou sem o sevo-

flurano e desflurano? Sem o rocurónio e sugamadex? 

O que seria de nós sem o videolaringoscópio ou o 

broncofibroscópio? Sem kits de criocotirotomia? O 

que seria anestesiar sem tubos endotraqueais de 

uso único? Sem máscaras laríngeas? E que tal anes-

tesiar de mão no pulso, vendo a cor dos lábios e com 

o estetoscópio colado ao tórax do doente para veri-

ficar se ventila bem? Sem BIS (índice bispectral)?! E 

fazer um bloqueio de nervos periféricos ou colocar 

um cateter venoso central sem ecógrafo? 

Estamos numa época em que tudo evolui velozmente.

Todos os dias aparecem novos aparelhos de monito-

rização. Hoje em dia conseguimos avaliar continua-

mente todos os parâmetros vitais, a pressão invasi-

va arterial e venosa, a pressão da artéria pulmonar, 

o estado de consciência, a pressão intracraneana, 

entre muitos outros parâmetros que nos ajudam 

a manter o doente submetido a anestesia estável 

e ter a noção do seu estado fisiológico. Foram de-

senvolvidas técnicas endoscópicas de visualização 

direta dos órgãos e sistemas que se utilizam mesmo 

em intraoperatório para monitorização contínua do 
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Sdoente. Toda esta evolução tem permitido avanços 

incontornáveis na complexidade das intervenções 

cirúrgicas que conseguimos realizar.

Têm sidos desenvolvidos novos fármacos e novas 

atitudes. Hoje é impensável não se ponderar a me-

dicação pré-anestésica, a utilização de fármacos 

endovenosos para a indução e manutenção anesté-

sica. Anestésicos inalatórios novos e que permitem 

um emergir da anestesia rápido e confortável. Vão 

aparecendo fármacos cada vez mais fáceis de ma-

nusear com poucas repercussões hemodinâmicas, 

de eliminação rápida e com pouco efeito cumulati-

vo permitindo um acordar fácil, rápido e agradável. 

Foram desenvolvidos reversores dos relaxantes 

musculares, tão específicos que atuam em segun-

dos. Investe-se na prevenção de complicações e 

efeitos secundários como a infeção e vómitos pós-

-operatórios.

Apareceram novas técnicas de manutenção da via 

aérea permitindo uma abordagem mais segura e fá-

cil de um dos momentos mais críticos da anestesia. 

Máscaras laríngeas de diversos tipos, videolarin-

goscópios, fibroscópios, ventiladores com diversas 

modalidades de ventilação, com alarmes de fuga, de 

pressão, com monitorização das pressões das vias 

aéreas, entre muitos outros. Até máscaras laríngeas 

que permitem a intubação endotraqueal em casos 

de dificuldades na abordagem da via aérea.

Anestesiar o doente tornou-se decididamente mais 

seguro.

Paralelamente investiu-se no desenvolvimento e 

aperfeiçoamento de técnicas de anestesia regional, 

bloqueios centrais e periféricos, com apoio de di-

versos instrumentos como o neuroestimulador e o 

ecógrafo. Deste modo conseguiu alargar-se a abran-

gência da Anestesiologia a áreas como a obstetrícia, 

de um modo seguro e eficaz.

Cada vez mais se dá importância a avaliação pré-

-operatória do doente. Quanto mais sabemos do es-

tado geral e da patologia associada melhor podemos 

calcular o risco do procedimento anestésico cirúrgi-

co e melhor conseguimos planear a nossa atuação, 

promovendo a segurança.

E, embora não haja ainda uma cadeira de Anestesio-

logia nas nossas Faculdades, a formação dos nos-

sos especialistas tem avançado consideravelmente. 

Desde há longos anos que se formam grandes anes-

tesiologistas, com vontade de inovar e dedicar a vida 

à melhoria dos cuidados do doente anestesiado. 

E, talvez o mais importante, foram desenvolvidas li-

nhas de conduta e protocolos de atuação aprovados 

pelos Colégios de Especialidade e pelas Sociedades 

de Anestesiologia nacionais e internacionais que re-

gem os nossos Anestesiologistas.

A prática da Anestesiologia desenvolveu-se dra-

maticamente desde os tempos de Crawford Long 

e William Morton.1-3 O anestesiologista moderno é 

um especialista altamente qualificado que trata do 

doente nas mais diversas áreas, que não se confina 

à sala operatória nem à anestesia cirúrgica. Hoje o 

anestesiologista é por rotina chamado para monito-

rizar, sedar e anestesiar fora do bloco para a realiza-

ção de procedimentos como colonoscopia, litotrícia, 

terapêutica eletroconvulsiva, cateterismo cardíaco, 

procedimentos hemodinâmicos, entre outros. Dedi-

ca-se a áreas como a traumatologia e a reanimação. 

Desenvolve competências em cuidados intensivos 

e dor crónica, em anestesia pediátrica e obstétrica. 

Passou a estar envolvido em todo o percurso do 

doente cirúrgico desde a avaliação pré-operatória, 

procedimento anestésico-cirúrgico, controlo pós-

-operatório até à alta hospitalar.

Deste modo só podemos presumir que o papel do 

Anestesiologista e da Anestesiologia continuará a 

evoluir. Muito temos ainda pela frente…

 Referências
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O pectus escavatum é uma deformação da parede 

torácica na qual o esterno e as 3ª à 7ª costelas estão 

desviados no sentido dorsal, sendo o resultado uma 

depressão da parede torácica anterior. Frequente-

mente a depressão é assimétrica, sendo mais expres-

siva à direita, e o esterno apresenta uma rotação. 

Esta deformação foi descrita pela primeira vez em 

1609 por Bauhinus, e pontualmente foram descritos 

outros casos isolados até ao século XIX.1 Trata-se da 

deformação torácica mais frequente, com uma fre-

quência de 1:300 a 1:400 nascimentos, sendo rara 

na raça negra. Atualmente considera-se que a sua 

etiologia é desconhecida, não sendo nenhuma hipóte-

se etiológica suficiente para explicar o surgimento e 

evolução desta deformação. Aparentemente o pectus 

escavatum é causado pelo sobrecrescimento anormal 

das cartilagens costais afetadas, que apresentam fre-

quentemente alterações histológicas com necrose e 

calcificação. A hipótese etiológica que atribuía o de-

senvolvimento do pectus escavatum ao atraso do de-

senvolvimento, atrofia ou transformação fibrosa dos 

feixes musculares do diafragma, defendida pelo Dr. 

Bello Morais em 1949 no artigo publicado na Gazeta 

Médica Portuguesa não é hoje aceite como verdadei-

ra. De maneira semelhante, não se consideram que 

existam casos adquiridos de pectus escavatum.

As comorbilidades associadas ao pectus escavatum 

são, de maneira geral, semelhantes às já apontadas 

por Bello Morais em 1949, mantendo-se a cardio-

patia congénita (rara mas importante pela sua sig-

nificância), a cifose e a má postura em geral como 

as mais salientes. Alguns autores descrevem a pre-

sença de asma, e outros ainda alterações na função 

ventricular direita por compressão cardíaca. Alguns 

doentes, pauci ou assintomáticos, referem no entan-

to uma melhoria da performance física e da energia 

para trabalho corporal após a correção cirúrgica, 

mesmo quando os exames pré-operatórios não evi-

denciaram anomalias, o que aponta para a existência 

de sequelas subclínicas cardiopulmonares desta de-

formação.

As primeiras correções cirúrgicas do pectus escava-

tum foram feitas por Meyer em 1911 e por Sauerbru-

ch em 1920.1 Em 1949, ano da publicação do artigo 

do Dr. Bello Morais, Ravitch descreveu uma técnica 

semelhante à usada pelo Dr. Bello Morais, na qual se 

procedia à ressecção dos arcos costais deformados, 

ressecção do apêndice xifoideu com libertação do 

esterno do diafragma e secção da tábua posterior do 

corpo esternal ao nível do 3° espaço intercostal, para 

facilitar a mobilização anterior do esterno (este últi-

mo passo não realizado pelo Bello Morais).2 
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Esta técnica foi durante anos o procedimento de es-

colha para o pectus escavatum. Posteriormente tor-

nou-se clara a vantagem de não ressecar completa-

mente os arcos costais, e deixar o pericôndrio, que 

leva à formação de novos arcos costais agora já na po-

sição e comprimento correto. A fixação do esterno na 

posição correta era realizada com fios de Kirschner, 

suturas grossas, ou placas metálicas retroesternais.

Outras técnicas que ganharam menos aceitação in-

cluíam ressecção completa do corpo esternal com 

reimplantação em posição contrária (com a tábua 

anterior virada para o pericárdio) - técnica com níveis 

elevados de complicações-,  a utilização de ventosas 

para contribuir para o deslocamento anterior do es-

terno - técnica com resultados satisfatórios em me-

nos de 20% dos doentes-, e a colocação de próteses 

de silicone subcutâneas - corrigindo a parte estética, 

mas sem benefícios cardiovasculares e pulmonares.

Na década de 80, Donald Nuss, cirurgião pediátrico, 

descreveu uma técnica mini-invasiva de correção de 

pectus escavatum na qual se passa uma barra de aço 

atrás do esterno, obrigando à deslocação do mesmo 

para uma posição mais anterior, usando 2 pequenas 

incisões em cada hemitórax, sob visualização tora-

coscópica. Nesta técnica a barra de aço é deixada no 

doente durante 2 a 3 anos, e retirada numa segunda 

cirurgia simples. Inicialmente descrita em crianças e 

adolescentes, esta técnica é hoje também aplicada 

em adultos jovens.3,4 

Atualmente, a técnica de Nuss é usada em quase to-

dos os casos de pectus escavatum devido à sua facili-

dade e rapidez de execução, bons resultados estéti-

cos da correção (mesmo sem intervenção direta no 

diafragma ou apêndice xifoideu), melhorias cardio-

vasculares e pulmonares e quase total ausência de 

cicatrizes visíveis4 ( Figs. 1 e 2).

Mais recentemente, com o desenvolvimento marca-

do da imagiologia, tornou-se possível, usando tomo-

grafia computorizada tridimensional, a construção de 

barras de aço já adaptadas e personalizadas a cada 

doente, o que facilita e expedita muito a cirurgia, além 

de melhorar o resultado final das correções.5

 Referências
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Thorac Cardiovasc Surg. 2011;59:5-14. 
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FIGURA 1. Pectus escavatum imediatamente antes da 
cirurgia em adulto jovem, observando-se importante 
depressão esternal.

FIGURA 2. O mesmo doente, 1 mês após a operação, 
com ótimo resultado da correção e com cicatrizes 
mínimas.
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The aim of science is not to open a gate to endless 
wisdom, but to put a limit to endless error.                              
(Bertolt Brecht)

Li com deleite o artigo da Gazeta Médica Portuguesa 

de Jan/Fev de 1957, por Carlos Santos e Eurico Pais, 

ilustres professores da Faculdade de Medicina de 

Lisboa, divulgando o sucesso de uma nova terapêuti-

ca para a diabetes.1 No ano de 1957 eu já tinha nas-

cido, já existia insulina no tratamento da diabetes, o 

meu pai licenciara-se em medicina recentemente, a 

minha mãe e a minha avó materna eram diabéticas, 

mas felizmente, na falta de internet, Google e televi-

são, nenhum de nós soube das boas novas.

Difícil de acreditar o que de então para cá mudámos 

no estilo do método científico e nas exigências do seu 

relato na literatura médica, no entanto, na análise e 

interpretação da substância, alguns vícios subsistem.

O artigo reporta um estudo original, prospetivo, ava-

liando uma nova técnica terapêutica em 54 doentes, 

sem tempo de follow-up definido, sendo que na se-

gunda metade da experiência usam como grupo 

controlo histórico os doentes da primeira fase. Ado-

ta um delicioso estilo narrativo, casuístico, de quem 

quer mesmo explicar como é que se faz aquilo que 

até ao momento só os autores souberam fazer.  

Carlos Santos, um militante da radioterapia da hipófi-

se, usa-a para as mais variadas indicações, essencial-

mente como “estimulante” da secreção hipofisária, 

na doença reumatismal, diabetes insípida, sinusite 

esfenoidal e desta feita na diabetes mellitus. Refere 

que outros autores não lhe dão razão (Andreu Urra 

et al), mas a bibliografia é escassa, limita-se a 12 refe-

rências, das quais mais de metade são da autoria dos 

próprios autores. 

Subjacente à hipótese formulada neste trabalho, não 

existem estudos de suporte em modelos animais, 

nem tão pouco é descrito um nexo fisiopatológico 

plausível a justificá-la.

Dizem os autores que efetuada a radioterapia nos 

primeiros 33 doentes diabéticos, único critério de 

inclusão, observou-se “…numa primeira fase quase 

todos os doentes referem nítidas melhoras subjectivas. 

Sob o ponto de vista objectivo verificámos, na maioria 

dos casos, uma baixa da tensão arterial, mais ou me-

nos transitória, nalguns doentes uma tendência para o 

equilíbrio do peso, um aumento nos magros e uma di-

minuição nos gordos, em quase todos uma melhor ca-

pacidade para o trabalho e uma maior resistência aos 

stresses naturais.” Já os resultados metabólicos, o 

endpoint primário do estudo, “dos 33 doentes, apenas 

9 tiveram nítida melhoria metabólica, destes só 3 eram 

Comentário ao Artigo “Radioterapia  
da Hipófise na Diabetes Sacarina; 
Resultados Obtidos a Partir de 54 Doentes” 
de Carlos Santos e Eurico Pais 
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Pedro Ponce
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insulino-resistentes”. Disse Galeno, uns anos (séculos) 

antes, na sua obra “Método terapêutico”, “Todos os 

que tomaram a poção se curaram, excepto os que não 

responderam, e esses todos morreram”.

Para melhorarem a ulterior seleção dos doentes e 

maximizar o benefício desta terapêutica, os últimos 

21 doentes foram recrutados em função do resulta-

do de uma prova da para-oxi-próprio-fenona, valida-

ção original dos nossos autores, que assim garanti-

ram maior constância nos resultados positivos.

Da leitura da descrição dos casos que tiveram suces-

so, percebemos que em doentes a fazerem insulina e 

com bom controlo da glicémia, a insulina foi “suspen-

sa cautelosamente” e após radioterapia, “apenas com 

vagos cuidados alimentares e uns complexos vitamíni-

cos” assistiu-se a um grau de controlo não inferior ao 

da insulina. Noutro doente bem-sucedido com a ra-

dioterapia “os resultados laboratoriais têm continuado, 

mais ou menos, dentro dos limites normais” e noutros 

dois “os resultados laboratoriais têm sido inconstan-

tes e contraditórios, ainda que se reconheçam algumas 

melhoras”. Tudo muito vago, com muito otimismo e 

um espírito positivo, realçando qualitativamente 

endpoints secundários. 

Fez-me lembrar o caso recente da terapêutica da 

hipertensão resistente por ablação percutânea da 

enervação simpática das artérias renais (conhecida 

por renal denervation), sucesso muito apregoado em 

estudos não cegos, sem grupo controlo, em doentes 

com hipertensão não tão resistente assim, em que 

aplicavam radiofrequência no endotélio da artéria 

renal, sem qualquer espécie de mapeamento, sem se 

conseguir medir o que de facto acontecia à enerva-

ção simpática. A descrição de casos relevava igual-

mente endpoints secundários, como melhoria da 

diabetes, redução do número de fármacos…, quando 

finalmente a técnica é testada em ensaios controla-

dos e aleatorizados (SYMPLICITY-HTN-3 e 4), desa-

parece todo e qualquer benefício.2,3

Ao ler o nosso artigo assalta-nos desde logo a preo-

cupação muito na ordem do dia dos efeitos indesejá-

veis das radiações ionizantes, lê-se a certa altura que 

dois doentes que receberam doses mais elevadas, 

“apresentaram reacções fortes a seguir às respectivas 

sessões, pelo que se foi forçado a interromper...”. Sabe-

mos que não existiam comissões de ética para a saú-

de, e que ninguém terá assinado um consentimento 

informado, figura contratual ainda por inventar, mas 

a pergunta é, os doentes não deram consentimento? 

É claro que deram, ninguém conseguia enfiar a ca-

beça de um diabético naquela gaiola e fixá-la em 4 

pontos se ele não consentisse, e estou certo que os 

autores teriam obtido a assinatura no consentimen-

to se a tivessem pedido, o problema não está em ob-

ter o consentimento, mas sim no tipo de informação 

que é fornecida, lição ainda não aprendida nos dias 

de hoje.

A finalidade deste exercício não é de forma alguma 

menosprezar o trabalho generoso e aventureiro 

dos nossos colegas, nem tão pouco realçar o que fa-

zemos melhor nos dias de hoje, 58 anos depois não 

fazemos mais do que a nossa obrigação, mas sim dei-

xar alertas para não cairmos nas mesmas armadilhas 

e tentações sempre presentes no caminho do inves-

tigador entusiasta, com enorme vontade de servir os 

seus doentes, submetido a enormes pressões acadé-

micas e de natureza económica.

Apesar dos seus constrangimentos e enormes di-

ficuldades, continua a não haver substituto para o 

ensaio clínico aleatorizado e controlado (RCT - ran-

domized controlled trial), as revisões sistematizadas 

e as meta-análises são sem dúvida um instrumen-

to de grande utilidade para a informação do clínico 

de cabeceira, enquanto se espera o RCT definitivo, 

mas devemos lançar o repto aos investigadores de 

carreira para saírem do gabinete, de trás do teclado, 

pois é no laboratório ou no terreno assistencial, que 

se faz progredir a nova ciência.

Os resultados de estudos observacionais de coor-

tes, estudos baseados em registos, ou os case-control 

studies devem ser tomados com alguma cautela, o 

mesmo se passando com estudos prospetivos que 

utilizam endpoints substitutos (surrogate outcomes), 

mais baratos e simples de medir do que os chamados 

hard-outcomes, mas raramente validados, isto é, sem 

prova que consigamos prever o efeito do tratamento 

no outcome clínico desejado, pelo efeito que ele tem 

no surrogate outcome.
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ISA literatura está repleta de exemplos de falsas con-

clusões em estudos com surrogate endpoints não vali-

dados: Na osteoporose o fluoreto de sódio melhora 

a densidade óssea (um mau surrogate endpoint) mas 

depois verificou-se que aumentava a incidência de 

fraturas, na doença coronária a flecainida, um an-

tiarrítmico, suprime o aparecimento de arritmias 

(surrogate outcome), mas o estudo CAST veio mos-

trar que aumentava a mortalidade, em múltiplos es-

tudos observacionais na mulher pós-menopausa, a 

substituição hormonal reduzia em 50% a incidência 

de doença coronária, mas no estudo definitivo WHI 

mostrou aumentar a mortalidade cardiovascular e o 

enfarto do miocárdio não fatal. 

Estudos observacionais cohort-based, ou análises 

transversais de grandes bases de dados médicas 

com frequência chegam a resultados opostos a um 

RCT posterior

Os clínicos, os reguladores e os pagadores parecem 

preferir ter uma resposta para cada questão, mesmo 

correndo o risco de ser errada, mas a história mos-

tra-nos que utilizar correlações apenas aparentes 

para suportar atitudes terapêuticas, tem com fre-

quência consequências perigosas.

Os estudos ABCD e AASK desmentiram o conceito 

intuitivo desde sempre de que baixar a pressão arte-

rial abaixo do normal consegue melhor travar a pro-

gressão da doença renal crónica e o estudo MDRD 

desfez o conceito universalmente aceite de que uma 

dieta pobre em proteínas melhora a progressão da 

doença renal crónica. A otimização do controlo da 

glicémia no doente crítico era uma verdade absoluta 

e constituía um dos indicadores de performance mais 

utilizados em Unidades de Cuidados Intensivos pelo 

mundo fora durante a primeira década deste século, 

até que o estudo NICE-SUGAR mostrou que afinal 

controlo intensivo da glicémia aumentava a morta-

lidade.4,5

Sir William Osler afirmou que “the higher the igno-

rance, the higher the dogmatism”, cabe-nos a nós ten-

tarmos que a nossa ignorância não seja uma fonte de 

falsos dogmas, que orientem a nossa prática clínica, 

a produção de guidelines, a medição da performance 

clínica, ou o reembolso da atividade assistencial. 
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Trata-se de um artigo publicado na Gazeta Médica 

Portuguesa em julho de 1955, que foi escrito por 

três cirurgiões gerais do Serviço de Propedêutica 

Cirúrgica da Faculdade de Medicina da Universida-

de do Porto. Neste artigo apresentam-se dois casos 

clínicos de doentes pré-menopáusicas com carcino-

ma da mama com metastização ganglionar e óssea 

que foram controladas com mastectomia da mama 

onde estava o tumor primário, ovariectomia e supra-

-renalectomia bilaterais. Passarei a chamar ao con-

junto destas cirurgias de remoção dos ovários e das 

supra-renais de cirurgia endócrina.

Desde 1896 que Beatson tinha descrito “a única” 

forma de paliar o carcinoma da mama metastático 

em doentes pré-menopáusicas com ovariectomia 

bilateral, mas a remissão da doença era apenas de 

alguns meses o que pôs em questão esta cirurgia.1 

Foi levantada a hipótese de que a produção exógena 

de estradiol, nomeadamente na supra-renal, fosse a 

causa da progressão. Assim, surgiu a supra-renalec-

tomia associada à ooforectomia bilateral. Na década 

de 1950 algumas destas doentes foram também 

tratadas com hipofisectomia. A hipofisectomia foi 

abandonada por ser extremamente tóxica. A própria 

supra-renalectomia tem de ser realizada em duas ci-

rurgias diferidas por ser tóxica devido à insuficiência 

supra-renal aguda que se instala no pós-operatório.

Estas duas doentes pré-menopáusicas tiveram um 

carcinoma metastizado na apresentação e a doença 

parece ter tido apenas disseminação ganglionar e 

óssea, não visceral, o que é um marcador de menor 

agressividade. Ambos os tumores deveriam expres-

sar o recetor de estrogénio sendo por isso contro-

láveis com supressão estrogénica. As doentes apre-

sentaram-se com carcinoma da mama metastizado 

o que hoje, apesar de ainda acontecer, ocorre em 

menos de 10% dos casos.

Os autores escreveram que os tumores da mama 

podem ser de dois tipos: Hormono-dependentes e 

homono-independentes. Observaram que os tumo-

res que dependiam de hormonas eram adenocarci-

nomas e que os que não dependiam eram ductais e 

indiferenciados. Só não disseram que estes adeno-

carcinomas são bem diferenciados, facto importan-

te. Estas observações, são, na minha opinião, as mais 

pertinentes do artigo e permanecem inalteradas até 

aos dias de hoje.

O entusiasmo pelos resultados clínicos, radioló-

gicos e laboratoriais obtidos depois das cirurgias 

Comentário ao Artigo “Supra-Renalectomia  
e Ovariectomia Bilaterais no Tratamento  
do Cancro do Seio com Metástases Ósseas” 
de Joaquim Bastos, Manuel Hargreaves  
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endócrinas (melhoria da dor e do estado geral, re-

calcificação óssea e diminuição da excreção uriná-

ria de estrogénio) é para nós, hoje em dia, pouco ex-

pressivo porque apenas mostram um follow-up de 7 

e 2 meses, respetivamente. O carcinoma da mama 

metastizado é uma doença crónica e incurável cuja 

mediana de sobrevivência é hoje de 3 anos. Há, no 

entanto, enorme variabilidade na nossa capacidade 

de aumentar a sobrevivência dependente do subti-

po biológico dos tumores e dos alvos terapêuticos 

moleculares expressados pelos tumores e pelas 

metástases. Hoje temos doentes com carcinoma 

da mama metastizado que têm uma sobrevivência 

inferior a um ano e temos doentes com sobrevi-

vências que podem chegar aos 20 anos. Diria que 

as doentes referidas neste artigo teriam hoje uma 

sobrevivência de cerca de três anos, precisamen-

te, pois não tinham doença visceral, eram jovens 

com excelente estado geral e tinham tumores que 

expressavam o recetor de estrogénio. Em 1970, a 

sobrevivência mediana do carcinoma da mama me-

tastizado era de 18 meses. Na altura em que este 

artigo foi escrito, em 1950, a sobrevivência do car-

cinoma da mama metastizado era inferior a um ano. 

Em 1971 no Hospital Christie em Manchester foi 

feito o primeiro ensaio clínico com tamoxifeno em 

doentes com carcinoma da mama metastizado.2 

A partir dessa data, abriu-se o caminho para usar 

terapêutica sistémica antiestrogénica em vez de 

cirurgia endócrina no controlo desta doença. O ta-

moxifeno não atua na produção de estrogénio, atua 

antes nos tecidos alvo do estrogénio que expres-

sam o recetor de estrogénio, alterando a conforma-

ção deste recetor, de forma a que o recetor já não 

tenha a conformação tridimensional necessária 

para que o estrogénio circulante se ligue. O tamo-

xifeno é o fármaco mais importante no tratamento 

do carcinoma da mama e está na lista da Organiza-

ção Mundial de Saúde dos fármacos a constar num 

sistema de saúde básico. 

As doentes fizeram a mastectomia no segundo tem-

po operatório porque a doença local era irressecável 

à data da primeira cirurgia endócrina. Isto permitiu 

estudar a eficácia da supressão ovárica neoadjuvan-

te e os autores dizem que as alterações presentes 

nas células são semelhantes às dos tumores que fo-

ram irradiados. Hoje sabemos que a terapêutica sis-

témica neoadjuvante é uma arma interessante para 

estabelecer a quimiossensibilidade dos tumores 

além de que nos fortalece com informação prognós-

tica favorável nas doentes em que se consegue uma 

resposta patológica completa.

Na doente que foi seguida durante 7 meses, aos 5 

meses a excreção de estrogénio urinário já tinha va-

lores “muito altos” que são o prenúncio da progres-

são que se viria a observar nos meses seguintes. A 

produção de estrogénio a partir de androgénios é 

feita no tecido adiposo, esta pode ser uma fonte de 

estrogénio nas doentes sem supra-renais.

Finalmente, gostei muito de ler este artigo porque 

considero que a terapêutica dirigida mais relevante 

que temos à nossa disposição para tratar as doentes 

com carcinoma da mama é a terapêutica antiestro-

génica. Este artigo foca precisamente como se ten-

tava melhorar a qualidade de vida das doentes com 

carcinoma da mama metastizado há 60 anos, numa 

era em que não havia nenhuma terapêutica sistémi-

ca disponível. Um dos cientistas que desenvolveu o 

tamoxifeno, um bioquímico Britânico chamado Craig 

Jordan,3 quando lhe perguntaram do que é que mais 

se orgulhava na vida, respondeu que era de “ter salvo 
a vida a milhões de mulheres”. Estas experiências 

pioneiras de cirurgia endócrina foram basilares para 

aprendermos a tratar esta doença e para estarmos 

onde estamos hoje com uma sobrevivência 5 anos 

depois do diagnóstico de 95%, um resultado sem 

precedentes em mais nenhum tipo de carcinoma.

 Referências
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A apresentação pélvica tem uma incidência de 1 a 

3% no termo e representa a segunda forma mais 

frequente de apresentação fetal. Independente-

mente da via de parto, a mortalidade fetal estudada 

na apresentação pélvica é 2 a 5 vezes mais elevada 

relativamente à apresentação cefálica.1-3 A publi-

cação em 2000 no Lancet do “Term Breech Trial”,4 

representou um marco histórico na conduta obsté-

trica do parto na apresentação pélvica. Este artigo 

evidenciou que a cesariana eletiva na apresentação 

pélvica está associada a uma diminuição marcada da 

mortalidade e morbilidade neonatais, tornando-a 

na via de parto de eleição. Contudo, muito tem sido 

debatido sobre este marcante estudo, decisivo nas 

condutas atuais, havendo mesmo a publicação pos-

terior de um estudo que não mostra diferenças na 

morbi-mortalidade neonatal com a via de parto.5 No 

entanto, uma recente revisão da Cochrane6 mantém 

presente a controvérsia, ao concluir que a cesariana 

eletiva é um parto mais seguro. 

No artigo de Castro Caldas, é relatada uma realida-

de sombria mas verdadeira, com taxas de mortalida-

de fetal de 28% em primíparas com partos pélvicos 

vaginais não complicados, chegando mesmo a taxas 

de 57% em primíparas com partos pélvicos compli-

cados. No que se refere à mortalidade materna, em-

bora mais difícil de atribuir a este modo de apresen-

tação, era estimada uma mortalidade de 6%. 

Atualmente, muito se tem criticado sobre a diminui-

ção da prática na realização de um parto pélvico va-

ginal, que a curto-médio prazo levará à ausência de 

experiência por parte das equipas médicas, sendo 

este um problema global. Mas de facto ocorrerão 

sempre trabalhos de parto avançados em apresen-

tação pélvica para os quais as equipas médicas têm 

obrigação de estar treinadas e preparadas. Conside-

ramos excecional a contribuição deste artigo publi-

cado na Gazeta Médica na descrição pormenorizada 

das manobras obstétricas realizadas na altura, não 

só numa perspetiva histórica mas pela atualidade de 

muitas delas. Contudo é importante fazer referência 

a uma diversidade de modificações que ocorreram 

desde 1949, aquando da publicação deste artigo, 

altura em que grande parte dos partos eram realiza-

dos no domicílio. Neste ponto, o artigo oferece-nos 

uma visão histórica da forma como ocorriam estes 

partos. 

A utilização generalizada da ecografia vem clara-

mente pôr termo à maioria das preocupações e di-

ficuldades no diagnóstico também refletidas neste 

artigo. Este revolucionário meio complementar de 

diagnóstico, não menosprezando a importância da 

Comentário ao Artigo 
“Terapêutica da Apresentação Pélvica” 
de António Castro Caldas

Publicado na Gazeta Médica Portuguesa em 1949
Raquel Robalo, Mafalda Simões, Rui Costa
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riosa de casos elegíveis para um parto pélvico vagi-

nal seguro. 

Por outro lado, em 1949 é patente no artigo a preo-

cupação do autor com a elevada morbi-mortalidade 

associada à cesariana “mesmo nas condições ideais”, 

atualmente o parto por cesariana é considerado um 

parto seguro. A evolução dos cuidados hospitalares, 

com destaque para o avanço das técnicas anestési-

cas e da antibioterapia, contribuiu para uma mar-

cada redução dos riscos maternos. Já em 1949, é 

debatido o importante tema da opção pela cesariana 

nas primíparas, justificada pela maior mortalidade 

fetal relativamente às multíparas. Contudo, nesta al-

tura, os riscos maternos associados à cesariana eram 

superiores aos riscos fetais/neonatais associados ao 

parto pélvico vaginal. 

A versão cefálica externa é uma técnica não invasiva, 

realizada em gestações próximas do termo, que tem 

como objetivo converter uma apresentação pélvica 

ou uma situação transversa numa apresentação ce-

fálica. 

Ainda contemporâneo, o autor debate esta contro-

versa questão da versão cefálica externa, em parti-

cular os riscos associados e a idade gestacional ideal. 

A grande diferença para esta época reside no diag-

nóstico e mais uma vez na seleção de casos e anteci-

pação das complicações. 

Na maioria dos centros o procedimento é realiza-

do sob monitorização ecográfica e é realizada uma 

cardiotocografia após o mesmo, condições ausentes 

nesta época. As contraindicações absolutas e relati-

vas para esta técnica eram dificilmente identificadas. 

Ao diminuir a incidência de apresentações pélvicas 

a termo, esta técnica permite reduzir o número de 

cesarianas e de partos pélvicos, facto referido por 

este autor. 

Em conclusão, consideramos, tal como o autor, que 

“a apresentação pélvica continua a encerrar um pro-

blema diagnóstico e terapêutico dos mais delicados”. 

Se por um lado queremos e devemos empenharmo-

-nos na diminuição da taxa de cesarianas na apresen-

tação pélvica, por outro deparamo-nos com a dimi-

nuição cada vez mais notória do ensino e treino das 

manobras obstétricas do parto pélvico vaginal, bem 

como da versão cefálica externa. Os centros de trei-

no obstétrico poderão representar a grande aposta 

no futuro, de forma a permitir preparar os profissio-

nais, garantindo assim um parto pélvico seguro. 

Apenas a título de curiosidade, dos 1.027 partos 

realizados de janeiro a agosto de 2015 no Hospital 

de Vila Franca de Xira, 62 gestações tinham fetos em 

apresentação pélvica (6,09%), tendo sido realizadas 

57 cesarianas (93,5%) e 4 partos pélvicos vaginais 

(6,5%). Realizou-se uma versão cefálica externa com 

sucesso. 

Nos 1.027 partos realizados e 1.035 recém-nasci-

dos, efetuaram-se 229 cesarianas (22,3%, repre-

sentando a apresentação pélvica (excluído outras 

malposições e gemelares com algum feto pélvico), 

24,9% do motivo de cesariana.

 Referências
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pey LW. The complications of external cephalic ver-
sion: results from 805 consecutive attempts. BJOG. 
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A doença inflamatória intestinal (DII) foi a causa pro-

fissional que abracei desde os meus primeiros pas-

sos na Gastrenterologia, em 1992. 

O desafio era grande: Tratava-se de uma doença 

crónica, que atingia, fundamentalmente, pessoas jo-

vens, cuja causa era um mistério e o tratamento, um 

desafio constante! Todos os ingredientes para atrair 

uma jovem gastrenterologista, a pisar um terreno 

novo e fascinante! Nunca me arrependi e após vá-

rios anos, permanece a atração, algum mistério e a 

vontade de um dia, ainda ver surgir a cura para todos 

os nossos doentes com DII! 

Num dos muitos dias preenchidos com consultas, 

endoscopias, internamento, reuniões… deparei-me 

com este artigo, escrito em 1949 e intitulado “Um 

caso de doença de Crohn”, escrito por Manuel Fra-

zão “Cirurgião dos Hospitais” e Cruces Fernandes 

“Interno de Cirurgia dos Hospitais”. Li e reli e, no fi-

nal, cheguei à conclusão que no fundamental, esta-

mos hoje como em 1949 – qual a causa subjacente à 

DII (compreende colite ulcerosa e doença de Crohn) 

e qual o tratamento definitivo para estas doenças? 

Continuamos, infelizmente sem resposta e a tentar 

lá chegar.

Deliciei-me com as descrições detalhadas dos pri-

meiros casos de “ileíte regional”, nome dado aos 

primeiros casos descritos por Crohn, Ginzburg e 

Oppenheimer em 1932 e senti-me grata a estes pio-

neiros e à sua curiosidade e argúcia, que permitiram 

começar a trilhar este longo caminho.1

Sendo eu já um produto de uma época de grande 

tecnologia, de endoscopia diagnóstica e terapêutica, 

numa evolução alucinante, faz-me parar para pensar, 

este artigo em que nos deparamos com um tempo 

em que o médico só podia contar consigo próprio 

e com alguns meios rudimentares de diagnóstico e 

terapêutica. 

Pelas múltiplas descrições ao longo de todo o arti-

go, ressalta a importância da história clínica deta-

lhada, da semiologia e do exame físico, fontes úni-

cas de informação para se chegar a um diagnóstico 

que permitisse o tratamento adequado. No caso 

particular da doença de Crohn, impressiona a afir-

mação “… era necessário que o diagnóstico fosse 

feito sem laparotomia, o que poucas vezes sucede.” 

Ou, relativamente ao tratamento, “Somos, por isso, 

obrigados a pôr em primeiro lugar o tratamento 

cirúrgico, especialmente estudado para os casos 

crónicos.”  
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Nesta altura, rendo-me mais uma vez à ciência, à 

evolução do conhecimento e da tecnologia e vejo os 

nossos serviços completamente apetrechados de 

endoscópios, videocápsulas, ecoendoscopias, tomo-

grafias computorizadas e ressonâncias… 

Penso nas estratégias de diagnóstico e terapêuti-

ca discutidas em grupo, muitas vezes em reuniões 

multidisciplinares e na variedade de medicamentos 

de que dispomos para tratar os nossos doentes, da 

messalazina ao tratamento biológico (infliximab e 

adalimumab), passando pelos imunomoduladores 

(azatioprina, metotrexato)... E penso no que os doen-

tes ganharam em qualidade de vida, na diminuição 

de morbilidade e mortalidade, na possibilidade de, 

muitos deles terem vidas produtivas e felizes.2

A divulgação do conhecimento, apanágio ancestral 

da classe médica, o seu interesse e entusiasmo na 

procura de respostas e o desenvolvimento inerente 

da tecnologia e dos medicamentos permitiram, nes-

te caso específico, passar de uma situação de quase 

total desconhecimento e falta de meios para tratar 

os doentes para uma época de grande avanço em 

termos de diagnóstico, terapêutica e esperança!

Parei também para recordar os ensinamentos dos 

nossos professores da faculdade, de recentrar o 

doente, a sua história e o seu exame físico no nos-

so quotidiano. E refleti mais uma vez sobre o equi-

líbrio que devemos procurar entre uma medicina 

humanizada e centrada no doente em contraponto 

com a despersonalização e excessivo uso da tecno-

logia, fruto de algum afastamento relativamente aos 

doentes e da pressão social para não falharmos. 

Como dizia um dos meus primeiros mestres na Gas-

trenterologia “da doença inflamatória intestinal sa-

be-se tudo, exceto a causa e o tratamento!” Lembro-

-me de ter ficado impressionada com esta realidade, 

a partir do momento em que a DII começou a ter os 

rostos dos meus doentes e a ter histórias de vida por 

trás dos processos clínicos. Desejei, com todas as mi-

nhas forças, que esta situação mudasse…

Mas, com o passar dos anos, percebi que entre o 

conhecimento da causa e do tratamento existe um 

mundo de investigação e de pequenos e grandes 

avanços, que fazem com que estes doentes sejam 

diagnosticados e tratados de forma eficaz e em tem-

po útil, mesmo que a cura definitiva seja ainda uma 

miragem!

E, neste confronto de passado e presente, recordan-

do o que era a prática clínica em 1949, fico feliz por 

viver neste tempo de grandes avanços e descober-

tas e continuo confiante no futuro do tratamento da 

doença inflamatória intestinal.

 Referências
1. Baron JH. Inflammatory bowel disease up to 1932. Mt 

Sinai J Med. 2000;67:174-89.

2. Bernstein CN. Treatment of IBD: where we are 
and where we are going. Am J Gastroenterol. 
2015;110:114-26.
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 Perspetiva  
do Gastrenterologista
O artigo descreve um caso de hemorragia digestiva 

alta recorrente, com início aos 20 anos, que deveria 

efetuar endoscopia digestiva alta (EDA) no primeiro 

episódio hemorrágico, se possível, durante as pri-

meiras 24 horas do acidente inicial.

 A dúvida diagnóstica sobre a etiologia da hemorra-

gia teria sido esclarecida, evitando as duas primeiras 

intervenções cirúrgicas, para controlo de recidivas 

frequentes, sem serem fundamentadas no diagnós-

tico do tipo de lesão sangrante e, por isso, inadequa-

das para a doença subjacente. Além disso, levaram 

a sequelas fibróticas graves que impediram, na in-

tervenção descrita no artigo, o acesso à veia porta 

e a possibilidade de diagnóstico intra-operatório do 

tipo de patologia vascular que afetava o sistema por-

ta pré-hepático.

No momento atual, o diagnóstico da lesão sangrante 

nas hemorragias digestivas altas baseia-se sempre 

na EDA, que além de capacidade de visão direta da 

lesão, dos estigmas de gravidade e probabilidade 

de recidiva, tem a possibilidade de terapêutica de 

controlo da hemorragia, com técnicas de hemóstase 

adequadas a cada patologia.1 

No caso presente, a visualização endoscópica de 

varizes esofágicas de grande calibre, no primeiro 

episódio, aos 20 anos, teria permitido a terapêuti-

ca endoscópica com laqueação elástica das varizes, 

repetida em duas a três sessões mensais até à obli-

teração completa, se possível, controlando o risco 

hemorrágico a curto e médio prazo.

O programa de laqueação de varizes seria monito-

rizado, nos anos subsequentes, verificando a persis-

tência do efeito obtido, repetindo a EDA consoante 

a evolução das pequenas flebectasias residuais pós-

-laqueação.

As varizes ocorrem nos sítios das anastomoses por-

to-sistémicas anómalas e rompem no esófago ou 

fundo gástrico (10% dos episódios) e raras vezes no 

reto. A rotura relaciona-se com o diâmetro das vari-

zes, a pressão (risco elevado-gradiente pressão he-

pática encravada/livre > 12 mmHg) e alterações da 

mucosa esofágica (hematocistos, red spots).

A prevenção das complicações hemorrágicas de hi-

pertensão portal é assegurada, no momento atual, 

pela terapêutica farmacológica contínua, que induz 
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uma redução da pressão no sistema porta e, em 

consequência, uma redução da pressão e do calibre 

das varizes esofágicas ou gástricas consequentes à 

hipertensão portal.2 Desde há mais de 20 anos, a ex-

periência com fármacos de controlo da hipertensão 

portal tem -se traduzido numa redução da mortalida-

de por hemorragia superior a 50%, mantida ao longo 

de décadas de seguimento de doentes. A utilização 

de beta-bloqueantes não seletivos como o propa-

nolol ou raramente o nadolol, ou em alternativa, de 

nitratos com ação retardada, como o mononitrato 

de isossorbido, indicado nos casos de contra-indi-

cação ou intolerância aos beta-bloqueantes, permi-

te opções ajustadas ao perfil de cada doente. Mais 

recentemente, tem sido usado o carvedilol, também 

com eficácia e segurança na profilaxia da hemorragia 

digestiva associada a hipertensão portal.

Todo o percurso de acidentes hemorrágicos do 

doente durante 12 anos da sua vida de jovem adulto 

teria sido evitado, assim como todas as intervenções 

cirúrgicas realizadas. Também o consumo excecional 

de recursos, nomeadamente com 60 transfusões de 

sangue, teria sido poupado.

A esplenectomia efetuada não tem indicação na hi-

pertensão portal exceto nos casos de trombose ou 

outra patologia da veia esplénica, em que permitisse 

a correção vascular da hipertensão portal segmentar.

Além da estratégia para a hemorragia digestiva ser 

dominada pelas técnicas endoscópicas e pela tera-

pêutica médica, também a investigação da causa da 

hipertensão portal teria sido muito simplificada. A 

suspeita de patologia vascular do sistema porta pré- 

hepático (veia porta ou veias tributárias), adveio, no 

artigo citado, de elementos de ordem clínica labora-

torial e imagiológica disponíveis na época. 

Efetivamente, o artigo explicita que o doente não 

apresentava, no exame físico, nenhum sinal evocador 

de doença hepática crónica; também a normalidade 

das provas de função hepática apontava para uma 

causa extra-hepática da hipertensão portal. O cate-

terismo das veias supra-hepáticas destina-se à ex-

clusão da obstrução da veia cava inferior e/ou veias 

supra-hepáticas (síndrome de Budd-Chiari crónico), 

também causa de hipertensão portal, mas com ex-

pressão clínica muito diversa, com ascite de início e 

agravamento rápido, sem a formação de exuberante 

circulação colateral porto-sistémica documentada 

neste caso. Segundo o artigo, o cateterismo revelou 

sinais favoráveis a uma obstrução pré-hepática da 

veia porta.

No caso descrito, não foi possível visualizar a veia 

porta, nem efetuar a portografia intra-operatória 

que permitiria identificar eventual trombose da veia 

porta ou das suas tributárias. A exposição do caso 

como eventual trombose da veia porta carece de do-

cumentação factual, embora, para os meios diagnós-

ticos da época, se possa considerar que a argumen-

tação está consubstanciada na evidência disponível.

No momento atual, o estudo da hipertensão portal 

dispõe dos métodos imagiológicos para estudo do 

sistema porta, em todos os casos, mesmo com evi-

dência de doença hepática crónica associada; deve-se 

excluir o fator agravante da trombose associada da 

veia porta, a considerar no prognóstico por recidiva 

hemorrágica. A ecografia com estudo doppler da veia 

porta, veia esplénica, veias supra-hepáticas e veia 

cava inferior é mandatória na primeira avaliação, com 

as vantagens de ser não invasiva e ser passível de mo-

nitorização seriada ao longo da evolução.3

 Após sugestão de patologia vascular, pode-se recor-

rer à angio-ressonância magnética abdominal para 

estudo da vascularização arterial e venosa do abdó-

men, permitindo o mapeamento rigoroso de trom-

boses recentes ou antigas, sua extensão e circulação 

colateral associada.

Na presença de trombose da veia porta como en-

tidade nosológica exclusiva, ou associada a doen-

ça hepática crónica, impõe-se o estudo etiológico 

de doenças trombofílicas, genéticas ou adquiridas, 

eventualmente causadoras de episódios trombó-

ticos noutros territórios, com potencial de morbi-

lidade e mortalidade adicionais. Presentemente, 

estão disponíveis análises laboratoriais, algumas 

com estudo de mutações já identificadas com causa 

frequente de trombose da veia porta, como é o caso 

da mutação G20210A do gene da protrombina, res-

ponsável por cerca de 20% dos casos de trombose 

da veia porta. 
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SA identificação de trombofilia por métodos de diag-

nóstico disponíveis para a prática clínica, introduz 

uma estratégia de profilaxia de recidiva ou de agra-

vamento de trombose pela terapêutica profilática 

contínua, com fármacos anticoagulantes ou antia-

gregantes plaquetários, ou mesmo com controlo de 

patologias hematológicas ocultas como as doenças 

mieloproliferativas subclínicas, de modo a restabele-

cer o equilíbrio natural entre fatores da coagulação 

e fatores antitrombóticos.

Deve ainda ressalvar-se que no caso descrito foi acau-

telado o estudo de eventual doença hepática crónica 

pela biópsia hepática praticada durante a última cirur-

gia. O relatório assegura que não havia evidência de 

cirrose hepática, o que corrobora a tese de hiperten-

são portal pré-hepática. No entanto, a biópsia apre-

sentava fibrose portal perilobular e raramente no 

interior do lóbulo hepático, com infiltrado linfoplas-

mocitário do espaço porta. Estes achados indiciam 

possível patologia hepática com fibrose em septos 

porto-portais; não se poderá arriscar uma etiologia 

para estas alterações, tanto mais que a colheita de 

biópsia intra-operatória interessa área subcapsular, 

frequentemente com fibrose mais acentuada devida 

à aderência à cápsula de Glisson adjacente.

Na atualidade, a avaliação do estadio de fibrose 

hepática poderia necessitar da biópsia hepática, 

para estudar também a etiologia e a gravidade da 

inflamação hepática. Mas a necessidade de biópsia 

hepática seria estabelecida por estudo preliminar, 

não invasivo, da fibrose hepática, que permitiria a 

discriminação entre ausência de fibrose/fibrose li-

geira em contraste com a cirrose hepática, através 

da medição da elasticidade hepática, pela elastogra-

fia hepática transitória, habitualmente designada 

“Fibroscan” (designação comercial do aparelho mais 

usado). Estão disponíveis métodos de elastografia 

alternativos, menos divulgados, e também é possível 

a elastografia hepática durante a ressonância mag-

nética (RM) abdominal, mas com custos mais eleva-

dos. Na suspeita de hipertensão portal, este método 

permite excluir com segurança a cirrose hepática e 

dirigir o estudo para o mapa vascular do sistema por-

ta extra-hepático, em momento precoce, e sempre 

com meios não invasivos.

Seria possível averiguar ainda a hipótese diagnóstica 

adicional de schistosomíase intra-hepática, que de-

corre com fibrose portal e perilobular acentuada, e 

que pela sua disseminação ao longo do sistema por-

ta intra-hepático, contribui significativamente para 

a resistência ao fluxo sanguíneo e assim agrava a hi-

pertensão portal.

Sendo o doente proveniente de Moçambique, com 

profissão com contacto com o país rural (fator/ma-

quinista dos caminhos de ferro), poderia ter contraí-

do schistosomíase nesse país, dada a elevada preva-

lência na África Oriental, com repercussão signifi-

cativa como etiologia predominante de hipertensão 

portal em algumas áreas (por exemplo no Egipto), 

em que a morbilidade por rotura variceal devido a 

schistosomíase se mantém como um problema de 

saúde pública. 

 Perspetiva do Cirurgião
A hipertensão portal secundária a trombose portal 

extra-hepática (TPEH), ilustrada neste caso clínico, é 

responsável por 5 a 10% das causas de hipertensão 

portal e é uma entidade que suscita ainda controvér-

sia. A maior parte dos estudos inclui um número de 

doentes reduzido e são habitualmente estudadas 

populações muito selecionadas (apenas doentes ci-

rúrgicos ou tratados endoscopicamente, por exem-

plo). Os principais fatores de risco para trombose 

portal extra-hepática podem dividir-se em causas 

hepáticas (cirrose, síndrome de Budd-Chiari), pa-

tologia inflamatória do abdómen (onfalite prévia, 

pancreatite aguda, colangite, abcesso hepático), tu-

mores malignos (carcinoma hepatocelular, tumores 

do pâncreas), traumatismos ou cirurgias abdomi-

nais prévias (nomeadamente do foro hepato-biliar, 

esplenectomia), estados de hipercoagulabilidade, e 

síndromes mieloproliferativos. Em 16% dos doentes 

a etiologia é multifatorial. 

A abordagem da hipertensão portal passou por enor-

mes mudanças desde a época do artigo em revisão 

até aos nossos dias. A maior eficácia da terapêutica 

farmacológica, o aparecimento da terapêutica endos-

cópica, do transjugular intrahepatic portosystemic stent-

-shunt (TIPS), e o advento da transplantação hepática 
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trouxeram novas perspectivas a estes doentes.4 No 

entanto a hipertensão portal secundaria a TPEH é 

uma situação cuja abordagem tem algumas particu-

laridades. Torna-se impossível, numa época em que 

a abordagem multidisciplinar destes doentes é o gold 

standard, referirmo-nos à terapêutica cirúrgica neste 

contexto sem a integrar nas restantes opções tera-

pêuticas. 

O sucesso atual da terapêutica farmacológica e 

sobretudo endoscópica neste contexto está bem 

documentado, com menos de 2% dos doentes com 

complicações fatais por hemorragia após terapêu-

tica endoscópica. A eficácia da terapêutica anticoa-

gulante na TPEH crónica é muito difícil de avaliar 

pela ausência de estudos prospetivos aleatorizados 

e pela seleção favorável de doentes incluídos nos 

artigos publicados. Quanto ao TIPS, não é eficaz na 

TPEH crónica por ser na maior parte das vezes tec-

nicamente impossível ultrapassar a obstrução por-

tal, habitualmente longa e com colateralização. Pode 

no entanto ser útil se se tratar de uma obstrução 

recente, existindo séries com um número reduzido 

de doentes em que o TIPS foi pontualmente eficaz. 

O transplante hepático não é também uma solução 

adequada, uma vez que não há na TPEH uma doença 

hepática que justifique a substituição do fígado. 

A terapêutica endoscópica é a modalidade terapêu-

tica de primeira linha. A cirurgia deve ser reservada 

para doentes com bom estado geral, sem comorbi-

lidades importantes e que não respondem ao trata-

mento endoscópico, e excecionalmente a doentes 

sem acesso a terapêutica farmacológica ou endos-

cópica, que necessitam de uma terapêutica one time.

Os procedimentos cirúrgicos para a hipertensão 

portal podem dividir-se em shunts não seletivos 

(shunts porto-cava; espleno-renal proximal; shunts 

de interposição porto-cava, mesentérico-cava, ou 

mesentérico-renal), shunts seletivos (espleno-renal 

distal) e operações de desvascularização (esplenec-

tomia com desvascularização dos 7 cm distais do 

esófago e 2/3 proximais do estômago - operação de 

Sugiura e suas modificações). Estudos comparativos 

entre shunts não seletivos e seletivos não mostra-

ram diferenças na sobrevivência, mas uma menor 

incidência de encefalopatia nos últimos. Os proce-

dimentos de desvascularização têm uma indicação 

consensual na trombose esplâncnica difusa quando 

falha a terapêutica endoscópica, uma vez que o TIPS 

ou os shunts não estão aqui indicados. Têm no entan-

to uma taxa de re-hemorragia que pode chegar aos 

50% em algumas séries. A terapêutica endoscópica 

ou farmacológica é mais eficaz após um procedimen-

to de desvascularização. A evolução das terapêuti-

cas cirúrgicas tem-se pautado essencialmente por 

uma melhoria da morbilidade e mortalidade, fruto 

da abordagem destes doentes em centros especia-

lizados e dedicados.5

Na avaliação deste caso clínico, não temos elemen-

tos que nos permitam apontar uma etiologia evi-

dente, sendo no entanto seguro afirmar que a causa 

da trombose portal era extra-hepática. Um estudo 

vascular, nomeadamente por angiografia por to-

mografia  computorizada (angio-TC), seria manda-

tório. A abordagem terapêutica deste doente nos 

dias de hoje consistiria seguramente na terapêuti-

ca farmacológica e endoscópica, com uma elevada 

probabilidade de controlo da hemorragia a longo 

prazo. No caso de falência desta abordagem, a te-

rapêutica cirúrgica, num doente com uma gastrec-

tomia de 50% e esplenectomia, e com duas outras 

intervenções, seria seguramente difícil. É de referir 

que a operação de Sugiura só foi descrita em 1973, 

16 anos depois deste artigo, e ainda assim não seria 

provavelmente exequível pelo risco de desvascula-

rização completa do estômago restante. Não sendo 

possível a realização de um shunt porto-sistémico, a 

solução encontrada pelos autores poderia, mesmo 

nos dias de hoje, ser uma possibilidade. Seria inte-

ressante termos conhecimento do seguimento des-

te caso clínico a médio ou longo prazo que o artigo 

não refere.

Em 2015, a abordagem desta situação implicaria 

referenciação a uma unidade especializada, com to-

dos os recursos terapêuticos disponíveis e com ex-

periência. Garantir-se-ia uma seleção adequada da 

melhor conduta terapêutica e melhores resultados. 

Ainda assim, é de louvar a estratégia cirúrgica adota-

da pelos autores e o excelente resultado obtido em 

1957.
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 Conclusão
Em 2015 dispomos de recursos técnicos não exis-

tentes na época em que este artigo foi escrito, mas 

o trabalho desenvolvido pelos nossos colegas foi 

excelente, pois o principal objetivo, o tratamento do 

doente, foi conseguido, embora fosse interessante 

conhecermos o seu follow-up. Em 2015 estamos de 

acordo em relação aos meios de diagnóstico, e que 

a terapêutica endoscópica deve ser a primeira esco-

lha no tratamento destes doentes. A prevenção das 

complicações hemorrágicas da hipertensão portal 

é assegurada pela terapêutica farmacológica. A te-

rapêutica cirúrgica deverá ser considerada no insu-

cesso da terapêutica endoscópica e farmacológica, e 

pode incluir shunts porto-sistémicos ou de procedi-

mentos de desvascularização.
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Abdómen Agudo de Causa Rara  
em Lactente: Duplicação Ileal

A Rare Case of Acute Abdomen in a Child:  
Ileal Duplication
Ana Luísa Mendes, Carla Santos, Pedro Flores, João Goulão, Cristina Borges, Ana Serrão Neto 

 Resumo
As duplicações intestinais são malformações congénitas raras que estão descritas em qualquer parte do 

tubo digestivo e cujas manifestações clínicas se confundem com patologias comuns. 

Doente do sexo masculino com 6 meses, internado por vómitos e irritabilidade. Desde o 1º mês, referência 

a episódios de vómitos, obstipação alternando com diarreia e distensão abdominal. Na admissão 

evidenciava quadro de abdómen agudo. A radiografia abdominal era compatível com oclusão intestinal. 

Na laparotomia encontrou-se duplicação tubular do íleon terminando em ansa cega, tendo sido efetuada 

enterectomia e entero-enterostomia. 

Num grupo etário em que a cólica abdominal é frequente, é importante ponderar o diagnóstico diferencial 

com causas mais raras. Neste caso, a atuação rápida e multidisciplinar permitiu a resolução de uma 

patologia rara e potencialmente fatal. 

PALAVRAS-CHAVE: Íleo/anomalias congénitas; Abdómen Agudo; Lactente

KEYWORDS: Abdomen, Acute; Ileum/abnormalities; Infant
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 Introdução
As duplicações intestinais são malformações 

congénitas raras que se podem desenvolver em 

qualquer parte do tubo digestivo, da boca ao 

ânus, sendo mais frequentes no intestino delgado. 

Estima-se que a sua incidência seja 1/4.500.1 Têm 

uma estrutura semelhante ao intestino adjacente, 

podem ser tubulares (21%) ou quísticas (79%),2 

comunicando ou não com o lúmen intestinal. 

Têm vascularização partilhada com o intestino. 

São geralmente únicas.2 A sua etiologia está 

associada a defeitos da embriogénese intestinal. As 

duplicações intestinais podem causar complicações 

potencialmente fatais, tais como volvo, invaginação, 

perfuração intestinal e hemorragia.
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 Caso Clínico
Lactente do sexo masculino, 6 meses de idade, in-

ternado no CUF Descobertas Hospital por vómi-

tos, irritabilidade, prostração e recusa alimentar. 
Dos antecedentes familiares destaca-se pais não 

consanguíneos, mãe com hepatopatia de causa não 

esclarecida. Diabetes gestacional, controlada por 

dieta, sem outras intercorrências durante a gravi-

dez. Não houve referência a alterações nas ecogra-

fias pré-natais. O parto ocorreu neste hospital às 

39 semanas, por cesariana, com um índice de Apgar 

8 ao primeiro minuto e 10 ao quinto minuto. Peso 

ao nascer - 2,965  kg. Teve alta ao 3º dia de vida. 

Fez aleitamento misto até aos 3 meses, iniciando a 

diversificação alimentar aos 4 meses, com boa pro-

gressão ponderal. 

Desde o 1º mês de vida referência a episódios de 

vómitos alimentares, com intervalos livres, períodos 

de obstipação, alternando com fezes diarreicas, com 

cheiro fétido, sem sangue nem muco. Igualmente no-

tada distensão abdominal e aerocolia marcadas, mo-

tivando diversas mudanças de leite, inclusive evic-

ção das proteínas do leite de vaca aos 5 meses, mas 

sem melhoria clínica. No dia do internamento ocor-

re agravamento da situação clínica, com um vómito 

alimentar em jato, choro frequente alternando com 

prostração e recusa alimentar. O trânsito intestinal 

esteve mantido até 16 horas antes da admissão, com 

fezes aparentemente sem alterações. Na admissão, 

o lactente encontrava-se pálido, com períodos de 

prostração alternando com irritabilidade, sem sinais 

de desidratação. Hemodinamicamente estável. Do 

exame objetivo destacava-se um abdómen muito 

distendido e timpanizado, doloroso à palpação, so-

bretudo nos quadrantes superiores com sensação 

de empastamento, sem reação peritoneal aparente, 

toque retal e ânus sem alterações.

Os exames complementares de diagnóstico efetua-

dos revelaram anemia (hemoglobina=7,9  g/dL) mi-

crocítica e hipocrómica, sem marcadores de infeção 

bacteriana.

Nas radiografias simples do abdómen seriadas foram 

encontrados níveis hidroaéreos mantidos (Fig. 1).  

A ecografia abdominal evidenciou ansas distendidas 

com conteúdo líquido e hipo-peristálticas, assim 

como lâminas líquidas intra-peritoneais no flanco, 

fossa ilíaca direitos e hipogastro. Foi feito clister 

opaco de forma a excluir malrotação, que foi 

inconclusivo. 

Foi realizada laparotomia pelo quadro de abdómen 

agudo, tendo-se encontrado uma duplicação tubular 

do íleon, terminando em ansa cega. Efetuada 

enterectomia (25 cm) e entero-enterostomia. 

A anatomia patológica descreveu a peça cirúrgica 

como segmento de íleon duplicado em comunicação 

com lúmen do órgão, e parede ileal com várias 

úlceras de fundo hemorrágico (Fig. 2). 

No pós-operatório imediato e até à data a criança 

não teve complicações e encontra-se atualmente 

a ser seguida em consulta de Pediatria, com um 

desenvolvimento psicomotor, estatural e ponderal 

adequado à idade.

FIGURA 1. Radiografia seriada simples do abdómen 
demonstrando níveis hidro-aéreos.

FIGURA 2. Peça cirúrgica demonstrando duplicação ileal 
tubular.
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 Discussão
As duplicações intestinais são defeitos congénitos 

raros e a maioria dos relatos descritos na literatura 

são casos clínicos isolados ou pequenas séries de 

casos.2

Apresentamos o caso de um lactente de 6 meses, 

com clínica de aerocolia persistente, que recorreu 

múltiplas vezes à consulta, tendo sido alvo de várias 

intervenções terapêuticas habituais nas cólicas do 

lactente, com alguma eficácia, mas sem ter havido 

resolução do quadro clínico na idade esperada. Neste 

grupo etário, o recurso ao serviço de urgência por 

cólicas e aerocolia é frequente, logo o diagnóstico 

desta patologia poderá ser atrasado - por vezes até à 

idade adulta - se não surgir um quadro de abdómen 

agudo. O diagnóstico diferencial de aerocolia e 

dor abdominal é muito extenso e, esgotadas as 

terapêuticas habituais e após os 3 meses de idade, não 

devem ser esquecidas as causas mais raras. Quando os 

doentes se apresentam com abdómen agudo - como 

foi o caso deste lactente - a investigação deve incluir a 

invaginação intestinal - que permanece como a causa 

mais comum nesta idade - e também as malformações 

estruturais, nomeadamente a duplicação intestinal. 

A localização e forma de apresentação das duplica-

ções intestinais são muito variáveis, dependendo do 

segmento do tubo digestivo envolvido e constituem, 

muitas vezes, uma emergência cirúrgica. 

A maioria das duplicações intestinais surge em idades 

precoces e, apesar de algumas serem assintomáticas, 

a grande maioria irá apresentar complicações, como 

oclusão intestinal, inflamação ou hemorragia. A 

hemorragia ocorre em 29-35% dos casos e associa-se 

a uma mucosa gástrica heterotrópica.2

É interessante verificar que, radiologicamente 

existe um quadro clínico e radiológico de oclusão 

intestinal, sem no entanto haver verdadeira oclusão 

- devido a acumulação de gases em ansa cega. A 

anemia encontrada na criança foi interpretada como 

de etiologia multifatorial: idade, regime lácteo e 

relacionada com perdas microscópicas de sangue 

associadas às úlceras existentes e ao tipo de mucosa.

 Conclusão
Num grupo etário em que a cólica abdominal é um 

motivo frequente de consulta médica, é importante 

equacionar o diagnóstico diferencial com causas 

mais raras. Neste caso, a intervenção rápida e 

multidisciplinar permitiu uma intervenção eficaz 

numa patologia rara e potencialmente fatal. 
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Abordagem Anestésica na Síndrome  
de Klippel-Trénaunay:  
A Propósito de um Caso Clínico

Anesthetic Approach for Klippel-Trenaunay Syndrome: 
Apropos of a Case Report
Carolina Gonçalves, Rui Amaro, António Melo

 Resumo 
A síndrome de Klippel-Trénaunay é uma entidade nosológica rara e é caracterizada por uma clássica tría-

de de veias varicosas ou malformações venosas, malformações capilares com possibilidade de envolvi-

mento de estruturas neurovasculares e hipertrofia de tecidos moles ou ósseos nos membros afetados. 

Na sua abordagem anestésica estão referenciadas a possibilidade da existência de uma via aérea difícil 

e hemorragia maciça no intra-operatório. Um atempado estudo pré-operatório e preparação para lidar 

com possíveis complicações intra-operatórias pode resultar numa abordagem anestésica segura nestes 

doentes.

PALAVRAS-CHAVE: Anestesia; Síndrome Klippel-Trénaunay 

KEYWORDS: Anesthesia; Klippel-Trenaunay Syndrome

 Introdução
A síndrome de Klippel-Trénaunay (SKT) foi origi-

nalmente descrita em 1900, por Maurice Klippel 

e Paul Trénaunay, e corresponde a uma malforma-

ção vascular congénita rara, com uma incidência 

de 1 em cada 27.500 pessoas.1-3 A sua etiologia é 

desconhecida e a sua ocorrência é esporádica, não 

existindo suscetibilidade de género, raça, etnia, ou 

geografia.4 Esta síndrome é caracterizada por uma 

clássica tríade e o seu diagnóstico é baseado na 

presença de, pelo menos, duas das três seguintes 

características4,5: Veias varicosas ou malformações 

venosas, malformações capilares com possibilida-

de de envolvimento de estruturas neurovasculares 

e hipertrofia de tecidos moles ou ósseos nos mem-

bros afetados.1 Geralmente, as malformações vas-

culares atingem um só membro, mas está descrito 

o envolvimento de múltiplos membros e outros 

órgãos.2 A abordagem anestésica da SKT resume-

-se à experiência em número limitado de doentes 

e estão descritas a possibilidade de uma via aérea 

difícil e perda hemorrágica importante no intra-

-operatório.1
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sintomatologia e um acompanhamento médico pro-

longado.2,4 Uma preparação adequada para lidar 

com possíveis complicações pode resultar numa 

abordagem anestésica segura.6

 Caso Clínico 
Doente do sexo feminino, 46 anos, proposta para 

realização de uma histerectomia abdominal total 

por leiomioma uterino. Como antecedentes pato-

lógicos de relevo apresentava síndrome de Klippel-

-Trénaunay, diabetes mellitus tipo 2, obesidade e 

síndrome depressiva. A sua medicação habitual 

consistia em pantoprazol 20 mg id per os (po), ven-

lafaxina 75 mg id po, lorazepam 2,5 mg 2 id po, bi-

soprolol 5 mg id po, metformina 1000 mg id po e 

bioflavonoides 500 2 id po.

Na visita pré-operatória apresentava-se cons-

ciente, orientada e colaborante. Auscultação car-

diopulmonar sem alterações, tensão arterial (TA) 

de 132/63  mmHg, frequência cardíaca (FC) de 

74 batimentos por minuto (bpm) e saturação pe-

riférica de oxigénio de 99% (FiO
2
 21%), 96 kg de 

peso, 162 cm de altura (índice de massa corporal 

de 36,6  kg/m2). Capacidade funcional superior 

a 4 MET’s, com os seguintes estigmas de via aé-

rea difícil: Mallampati III, pescoço curto e grosso, 

com uma distância tiromentoniana inferior a 6 cm. 

Apresentava, ainda, o membro inferior e lábio 

vaginal direitos com linfedema, veias varicosas e 

manchas de “vinho do Porto”. Sem mais alterações 

ao exame objetivo. Não existiam alterações rele-

vantes no estudo analítico pré-operatório, apre-

sentando um eletrocardiograma (ECG) em ritmo 

sinusal, normocárdico.

Pelo exposto, de acordo com a classificação do es-

tado físico da American Society of Anesthesiologists 

(ASA), foi classificada como ASA III.

No intra-operatório, a doente foi monitorizada de 

acordo com os critérios standard da ASA. O mate-

rial de apoio à via aérea difícil estava presente e 

disponível, de imediato, na sala do bloco operatório 

e foi confirmada a disponibilidade de 2 unidades ti-

padas de glóbulos vermelhos. Foram colocados 3 

acessos venosos periféricos (um 20G e dois 18G) e 

procedeu-se à cateterização vesical com uma algá-

lia número 18. Foi realizada antibioterapia profilá-

tica 30 minutos antes da incisão, com 2000 mg de 

cefazolina intravenosa (IV). Como pré-medicação 

foi administrado midazolam 1 mg IV. A doente foi 

submetida a uma anestesia geral balanceada. Após 

a pré-oxigenação, procedeu-se à indução anesté-

sica com 150 mg de propofol e 0,2 mg de fentanil 

IV, seguido de intubação orotraqueal com um tubo 

nº 7. Apresentava uma laringoscopia grau II, de 

acordo com a classificação de Cormack-Lehane, 

permanecendo em ventilação controlada volume-

tricamente. Foram administrados 60 mg de rocu-

rónio IV para relaxamento neuromuscular após a 

intubação, que decorreu sem intercorrências, à 

primeira tentativa, sem necessidade de meios au-

xiliares. A anestesia foi mantida com sevoflurano, 

oxigénio e ar. Foram, ainda, administrados os se-

guintes fármacos: dexametasona 4 mg e droperi-

dol 0,625 mg IV, logo após a indução e, cerca de 30 

minutos antes do final da cirurgia, 30 mg de cetoro-

lac, 8 mg de ondasetron, 1000 mg de paracetamol 

e 200 mg de tramadol IV e, ainda, 1 mg de atropina 

e 2,5 mg de neostigmina IV para reversão do blo-

queio neuromuscular. A cirurgia decorreu durante 

1h 40 min, sem intercorrências. A doente apresen-

tou pressões arteriais médias entre 50-65 mmHg, 

FC entre 60-80 bpm, saturação periférica de 96-

100% (FiO2
 entre 35-40%), com uma glicemia ca-

pilar no final da cirurgia de 135 mg/dL. As perdas 

hemáticas foram quantificáveis em 150 mL, com 

uma diurese horária de 50 mL. Foi extubada na 

sala operatória, sem intercorrências, com ventila-

ção eficaz.

O pós-operatório imediato realizou-se na unidade 

de cuidados pós-anestésicos durante seis horas, 

com estabilidade hemodinâmica.

Alta hospitalar ao terceiro dia pós-operatório, sem 

intercorrências.
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 Discussão
A síndrome de Klippel-Trénaunay (SKT) caracteri-

za-se por uma tríade clássica de hemangiomas, mal-

formações venosas e hipertrofia de tecidos moles 

ou ósseos. Outras características da SKT poderão 

incluir escoliose, hipersudorese e coagulopatia.3 Em-

bora a etiologia permaneça desconhecida, pensa-se 

que resulte de uma anomalia congénita esporádica 

da mesoderme in utero.1,4 A sua gravidade é alta-

mente variável, e o agravamento da sintomatologia 

pode ocorrer em qualquer idade, não tendo relação 

com qualquer outra característica. As malforma-

ções cutâneas vasculares são geralmente visíveis ao 

nascimento e não é infrequente que rapidamente 

aumentem em poucos anos.3 Geralmente apresen-

tam-se como “manchas de vinho do Porto” e a maio-

ria dos doentes terá hipertrofia limitada ao membro 

inferior. Até 20% dos doentes terão envolvimento 

de todo o membro mas, também, poderá haver en-

volvimento de ambos os membros inferiores, mem-

bros superiores, abdómen, região cervical, crânio, 

genitália (particularmente o atingimento de lábios e 

escroto quando as anomalias venosas se estendem 

para a pélvis), bexiga, intestino ou outras estruturas 

pélvicas.1,4 As alterações linfáticas estão presentes 

em 70% dos doentes e resultam em linfedema e sus-

cetibilidade a celulite. As alterações venosas consis-

tem em agenesia, hipoplasia, atresia, incompetência 

valvular e oclusão do sistema venoso profundo se-

cundário a fibrose. As veias femoral e poplítea são as 

mais envolvidas, embora em, pelo menos, um terço 

dos doentes as anomalias venosas estendem-se ao 

longo de todo o membro inferior, podendo afetar, 

inclusive, a veia cava.3 O envolvimento da face (hi-

pertrofia assimétrica, macrocefalia ou microcefalia) 

também poderá estar presente. Um terço dos doen-

tes apresenta hemangiomas pulmonares, no sistema 

gastrointestinal ou urinário. Raramente, lesões ocu-

lares e hemangiomas do tronco cerebral, cerebelo e 

medula podem originar hemorragia e compressão 

de estruturas neurológicas.4,7

A SKT trata-se de uma malformação vascular de bai-

xo fluxo e não uma malformação arteriovenosa (con-

dição de alto fluxo). Esta última é denominada de 

síndrome de Klippel-Trénaunay-Weber.2 Existe algu-

ma controvérsia no sentido de perceber se se trata 

de uma entidade nosológica distinta ou diferentes 

manifestações da mesma síndrome, não obstante o 

facto de que os casos associados a malformações ar-

teriovenosas estão associados a maior morbilidade 

pela possibilidade de desenvolvimento de uma insu-

ficiência cardíaca congestiva de alto débito.4,7

São considerados diagnósticos diferenciais da SKT, a 

síndrome Parkes-Weber, filaríase linfática, síndrome 

de Beckwith-Wiedemann, síndrome de Proteus, sín-

drome de Russell-Silver, síndrome de Maffuci, sín-

drome de CHILD (hemidisplasia congénita com eri-

trodermia ictiosiforme e anomalias dos membros), 

neurofibromatose tipo 1 e síndrome triploide.2

Os doentes com SKT têm várias comorbilidades as-

sociadas: celulite recorrente, trombose venosa pro-

funda (TVP) e tromboembolismo pulmonar (TEP).1 

Estas duas últimas comorbilidades ocorrem em 22% 

dos doentes e a recorrência do embolismo pulmonar 

pode conduzir ao desenvolvimento de hipertensão 

pulmonar ou falência do ventrículo direito.4

Foram ainda associados à SKT a coagulação intra-

vascular disseminada (CID) e a síndrome de Kasaba-

ch-Merritt (coagulopatia consumptiva e trombocito-

penia), que podem surgir em até 25% dos doentes 

com hemangiomas cavernosos de rápido crescimen-

to cujo tratamento envolve transfusão de glóbulos 

vermelhos, plaquetas, plasma fresco congelado e 

terapêutica com prednisolona 2 mg/kg/dia (para rá-

pida regressão de hemangioma) ou radioterapia.1,4,7

Estas comorbilidades constituem implicações peri-

-operatórias para o anestesiologista, na medida em 

que estes doentes podem ter múltiplas transfusões 

prévias por hemorragias recorrentes e anemia cróni-

ca, terem sido submetidos a terapêutica antibiótica 

prolongada, apresentarem uma coagulopatia farma-

cológica ou consumptiva ou, ainda, consequências 

cardiopulmonares por fenómenos embólicos ante-

riores.1 Acresce ainda, a antecipação de uma intu-

bação difícil dadas as anomalias faciais, angiomas e 

hipertrofia de tecidos moles na via aérea superior e 
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intra-operatória maciça. O anestesiologista deve, 

por isso, garantir acessos intravenosos suficientes, 

reserva adequada de hemoderivados e monitoriza-

ção intra-operatória apropriada.7

Se se planear a monitorização da pressão venosa 

central, o apoio ecográfico poderá ajudar na exclu-

são de malformações vasculares nas veias jugular 

ou subclávia. A cateterização femoral deverá ser 

evitada dada a maior incidência de tromboflebite 

nos membros inferiores. A presença de hemangio-

mas cerebrais dever-nos-á alertar para a neces-

sidade de controlo de crises hipertensivas, parti-

cularmente nos momentos da laringoscopia e da 

intubação, sob risco de hemorragia intracerebral. 

Dever-se-á evitar a ketamina na indução anesté-

sica. A intubação acordado por broncofibroscopia 

poderá estar indicada na presença de uma provável 

via aérea difícil.4,7

O risco de tromboflebite, TVP ou TEP é elevado, 

pelo que o uso de heparina de baixo peso molecular 

está recomendado em todos os doentes.4

Exames imagiológicos como radiografia, ecografia, 

tomografia computorizada e angiografia poderão ser 

úteis em determinar a extensão das malformações.4

Por último, a abordagem do neuroeixo foi conside-

rada, inicialmente, contraindicada dada a possibili-

dade de existirem malformações neurovasculares. 

No entanto, o neuroeixo já foi abordado de forma 

segura após a exclusão imagiológica (tomografia 

computorizada ou ressonância magnética) de mal-

formações vasculares na medula espinhal e estru-

turas envolventes e na ausência de lesões cutâneas 

no local da picada.7 Porém, outros autores defendem 

que a anestesia loco-regional deverá continuar a ser 

contraindicada no SKT, pois a coagulopatia não é 

infrequente nestes doentes e, mesmo na ausência 

comprovada de hemangiomas envolvendo a medula, 

a dilatação venosa causada pela agenesia do sistema 

venoso profundo acarreta o risco de formação de 

hematoma epidural.4

O tratamento preferido para a abordagem das mal-

formações é o tratamento conservador. As meias 

compressivas diminuem o linfedema e reduzem a 

insuficiência venosa. A terapêutica a laser revelou 

ser um útil adjuvante a reduzir ou eliminar os he-

mangiomas. No entanto, apesar de estar descrito 

que os sintomas persistem ou agravam em até 90% 

dos doentes tratados cirurgicamente, a cirurgia po-

derá ser necessária para remover o tecido em ex-

cesso, veias varicosas ou tecido hemangiomatoso 

ou, ainda, para correção da assimetria de membros, 

hemangiomas de órgãos internos, episódios hemor-

rágicos recorrentes ou compressão de estruturas. 

Quando o membro atinge proporções gigantes ou 

se encontra sob infeções recorrentes, a amputação 

poderá ser necessária.1,3,4 Sempre que a intervenção 

cirúrgica for necessária, dever-se-á optar por técni-

cas minimamente invasivas.5

 Conclusão
Em suma, a avaliação pré-operatória dos doentes 

com SKT tem como objetivo determinar a extensão 

da doença, revelando-se fundamental no planea-

mento anestésico, de forma a contribuir para a re-

dução da morbi-mortalidade peri-operatória nestes 

doentes.4 Embora não ocorram complicações na 

maioria dos casos, alguns podem ser desafiantes no 

que respeita a comorbilidades, abordagem da via aé-

rea e potencial risco de hemorragia maciça. Apesar 

das técnicas do neuroeixo serem seguras, dever-se-

-á realizar um estudo imagiológico prévio de forma a 

evitar um trauma inadvertido às malformações neu-

rovasculares que possam estar presentes.1
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Alergia às Proteínas do Leite de Vaca: 
Uma Nova Era

Cow’s Milk Allergy: A New Era
Filipe Benito Garcia, Inês Mota, Susana Piedade, Mário Morais-Almeida

 Resumo
A alergia às proteínas do leite de vaca apresenta uma prevalência, gravidade e persistência crescentes. A 

dieta de evicção é difícil de cumprir e as reações adversas potencialmente graves associadas à ingestão 

acidental do alimento são frequentes. Discute-se o caso clínico de uma criança de seis anos com história 

pessoal de alergia às proteínas do leite de vaca desde os três meses de vida, com vários episódios de ana-

filaxia por ingestão acidental de leite de vaca. Aos quatro anos foi submetida, com sucesso, a protocolo 

de indução de tolerância ao leite de vaca, permitindo-lhe atualmente uma dieta livre. Esta estratégia tera-

pêutica mostra-se revolucionária por permitir modificar a história natural da alergia às proteínas do leite 

de vaca grave e persistente, com impacto muito positivo na qualidade de vida dos doentes e da sua família.

PALAVRAS-CHAVE: Criança; Hipersensibilidade a Leite; Proteínas do Leite/efeitos adversos 

KEYWORDS: Child; Milk Hypersensitivity; Milk Proteins/adverse effects

 Introdução
Nas últimas décadas, a alergia alimentar tem assu-

mido uma prevalência e gravidade crescentes,1 es-

timando-se que atinja atualmente mais de 5% das 

crianças em idade pré-escolar.2 A apresentação clí-

nica é variável, desde manifestações mucocutâneas, 

respiratórias, gastrointestinais até à anafilaxia, uma 

reação potencialmente fatal que pode ocorrer mes-

mo com a ingestão de doses mínimas do alergénio, 

frequentemente na forma oculta.1

A alergia às proteínas do leite de vaca (APLV) é a aler-

gia alimentar mais frequente em idade pediátrica,2 

afetando menos de 1% das crianças nos primeiros 

dois anos de vida.3 Apesar da maioria das crianças 

resolver espontaneamente a APLV, dados recentes 

mostram que os quadros clínicos tendem a ser mais 

persistentes, com taxas de resolução de apenas 19, 

42, 64 e 79%, em crianças com idades de 4, 8, 12 e 

16 anos, respetivamente.4

A abordagem clássica da alergia alimentar passa 

pela evicção rigorosa do alimento e tratamento 
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APLV persistente e grave apresentam um prognós-

tico menos favorável pela elevada probabilidade da 

ocorrência de reações adversas por exposição ao 

alergénio, nomeadamente oculto.4

A indução de tolerância oral (ITO) surgiu recente-

mente como alternativa terapêutica inovadora na 

abordagem da APLV IgE-mediada persistente e grave, 

independentemente do grau de sensibilização,4 tendo 

sido o nosso grupo pioneiro na sua aplicação em Por-

tugal, com sucesso, desde há mais de uma década.5-7 

  Caso Clínico
Criança do sexo feminino, de 6 anos de idade, com 

antecedentes familiares de doença alérgica (pai e 

avó paterna) e pessoais de eczema atópico e asma. 

Fez aleitamento materno exclusivo até aos 4 me-

ses, altura em que introduziu fórmula láctea adap-

tada (FA). Ao quinto dia de alimentação com FA, 

meia hora após a primeira ingestão de papa láctea, 

ocorreu episódio de urticária peribucal e vómito 

alimentar, com resolução espontânea em 15 mi-

nutos. Durante a segunda ingestão de papa láctea, 

aparecimento, em menos de 5 minutos, de urticá-

ria generalizada, angioedema das extremidades 

e vómitos alimentares. Foi contactado o pediatra 

assistente que deu indicação para terapêutica com 

anti-histamínico e corticoide oral, com resolução 

espontânea em menos de 2 horas.

Em consulta de Pediatria, por suspeita de APLV, é 

pedido doseamento sérico de IgE específica para 

leite de vaca (LV) que se revelou positivo (1,2 KU/L), 

ficando com indicação para evicção de PLV, sendo 

substituída a FA por uma fórmula extensamente 

hidrolisada (FEH).

Entre os 4 meses e os 2 anos de idade houve refe-

rência a vários episódios de urticária de contacto 

por exposição a lacticínios.

Aos 2 anos iniciou frequência de infantário e, 3 me-

ses depois, teve episódio de anafilaxia (sintomas de 

rinite, dificuldade respiratória e vómitos alimenta-

res) 2 minutos após ingestão acidental de pudim fei-

to com LV, que resolveu 2 horas após administração 

de broncodilatador inalado.

Nessa sequência, é enviada a consulta de Imunoaler-

gologia deste hospital, no âmbito da qual são efetua-

dos testes cutâneos por picada com extratos comer-

ciais (laboratórios Bial-Aristegui, Portugal) positivos 

para LV (5  mm de pápula média), caseína (8 mm), 

α-lactoalbumina (9 mm) e b-lactoglobulina (13 mm), 

assim como avaliação analítica sérica que revelou 

IgE total 487 UI/mL e IgE específicas (ImmunoCAP®, 

Phadia, Uppsala, Suécia) positivas para LV (>100 

KU/l), caseína (>100 KU/l), α-lactoalbumina (38,0 

KU/l) e b-lactoglobulina (2,1 KU/l). Confirmado o 

diagnóstico clínico de APLV, sem indicação no mo-

mento para realização de prova de provocação oral, 

foi indicada a manutenção de evicção rigorosa de 

PLV e prescrita terapêutica de SOS para episódios 

de reação alérgica acidental, incluindo anti-histamí-

nico não sedativo e corticoide oral, broncodilatador 

tópico inalado de curta ação e, em caso de anafilaxia, 

dispositivo para autoadministração de adrenalina na 

dose de 0,15 mg. Pelos antecedentes de asma e ec-

zema atópico foi medicada com fluticasona inalada 

125μg duas vezes por dia, emoliente corporal diário 

e corticoide tópico em SOS.

Aos dois anos e 8 meses, 10 minutos após ingestão 

acidental de pequena quantidade de LV, contida em 

concentrado de sumo de laranja, desenvolveu novo 

episódio de anafilaxia (sintomas de rinite e dificulda-

de respiratória, vómitos alimentares e angioedema 

palpebral), que resolveu 3 minutos após administra-

ção de adrenalina intramuscular, anti-histamínico 

não sedativo e corticoide oral.

Aos quatro anos e 6 meses repetiu análises de 

que destacamos, IgE específica para LV 75,1 KU/l, 

caseína 83,6 KU/l, α-lactoalbumina 12,5 KU/l e 

b-lactoglobulina 14,5 KU/l. Foram também repe-

tidos testes cutâneos por picada com extratos co-

merciais, mantendo-se positivos para LV (9,5 mm), 

caseína (11 mm), α-lactoalbumina (12,5 mm) e 

b-lactoglobulina (14,5 mm).

Perante este quadro clínico de episódios recorrentes 

de anafilaxia por ingestão inadvertida de PLV, com 
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mantida e significativa sensibilização na avaliação in 

vivo e in vitro, após explicação detalhada dos riscos e 

das vantagens do procedimento, incluindo à criança, 

foi proposto à família iniciar protocolo de indução de 

tolerância oral específica às PLV, o qual foi aceite.

Durante o protocolo (detalhado na Tabela 1), garan-

tindo-se o acesso permanente à equipa de saúde, 

verificaram-se reações alérgicas ligeiras (mucocutâ-

neas e/ou respiratórias e/ou gastrointestinais), tan-

to no domicílio como em meio hospitalar, todas elas 

com resolução após terapêutica oral/inalatória, jus-

tificando ajustes de doses e do número de sessões. 

Cumpriu um total de 8 sessões, em regime de hospi-

tal de dia, num período de cerca de 7 meses.

No final do protocolo foi dada indicação para ser 

mantida a ingestão diária da dose de manutenção de 

200 mL por dia e dieta com introdução progressiva 

de alimentos lácteos. Recomendou-se evicção da 

prática de exercício físico intenso 2 a 3 horas após 

ingestão de PLV e o contacto à equipa médica em 

caso de intercorrência infeciosa ou agudização da 

doença alérgica.

Aos seis anos e 10 meses, já a frequentar a escolari-

dade, encontra-se a tolerar uma dieta livre para lac-

ticínios, com grande satisfação da criança e dos seus 

conviventes. Tem programado acompanhamento re-

gular na consulta de Imunoalergologia.

 Discussão
As reações adversas a alimentos, podem ser de cau-

sa alérgica, mediadas por mecanismos imunológicos 

(alergia alimentar IgE ou não IgE-mediada), ou de-

vidas a outras formas de hipersensibilidade/intole-

rância. As formas IgE-mediadas constituem mais de 

metade dos casos de APLV,8 apresentando-se habi-

tualmente por sintomatologia imediata, pouco tem-

po após a ingestão.1

Dos doentes com APLV, até 50% desenvolvem aler-

gias a outros alimentos,9,10 até 40% apresentam 

asma, 20% eczema atópico e até 30% rinoconjuntivi-

te.9 No presente caso clínico, a doente tinha história 

de eczema atópico e asma.

A abordagem terapêutica clássica, nomeadamente 

a dieta de evicção e o tratamento de episódios aci-

dentais, tem-se revelado insuficiente e associada a 

um elevado risco de reação alérgica potencialmente 

grave por ingestão inadvertida de LV, um alergénio 

alimentar altamente disseminado nos alimentos 

processados.11

Num cenário de fatores não controláveis e poten-

ciadores da ocorrência de reações adversas, com 

elevados índices de gravidade, como documentado 

neste caso clínico, tendência para duração mais pro-

longada, e o forte impacto na qualidade de vida dos 

doentes e suas famílias, surgiu a ITO especialmente 

para o leite de vaca.

Na atualidade, as metodologias de ITO na alergia 

alimentar são ainda muito variáveis, nomeadamente 

no que respeita à duração da fase de indução ou de 

iniciação. Nos protocolos convencionais a fase de in-

dução pode durar até vários meses, com aumentos de 

dose diários ou a intervalos de poucas semanas. Nos 

protocolos ultra-rush, os aumentos de dose fazem-se 

a cada 20 minutos até poucas horas. Existem ainda os 

protocolos mistos que se iniciam com uma fase rush, 

seguida de uma abordagem convencional mais lenta.5

Tal como acontece com outras formas de imunote-

rapia, podem ocorrer reações adversas locais ou 

sistémicas, de ligeiras a muito graves, sendo estas 

possíveis em qualquer fase do tratamento, mas sen-

do muito mais frequentes na fase inicial da indução.6

Perante as várias limitações dos protocolos exis-

tentes, de entre as quais se destaca a duração 

prolongada dos protocolos convencionais12 e o 

elevado número de reações adversas dos proto-

colos rush,13 o Centro de Alergia6 desenvolveu um 

protocolo misto, sublingual e oral, utilizando como 

extrato alergénico LV puro em natureza. As doses 

iniciais sublinguais (contacto com a mucosa oral 

durante 2 a 3 minutos, eliminando posteriormente 

o alergénio), são seguidas da ingestão oral de do-

ses progressivamente crescentes de LV, atingindo 

a dose alvo de 200 mL/dia, num intervalo médio de 

20 semanas, sendo esta uma dose consensualmen-

te aceite como critério de sucesso da intervenção. 

Este protocolo tem revelado excelente eficácia e 
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segurança, mesmo em quadros com clínica de anafi-

laxia grave, independentemente dos níveis das IgEs 

específicas para as PLV.

São conhecidos vários fatores associados a risco au-

mentado de reação alérgica para doses de alergénio 

alimentar previamente toleradas, nomeadamente o 

exercício físico intenso, o jejum, infeções ou estados 

febris, o período menstrual e a doença alérgica mal 

controlada.14 Deste modo, doentes com história de 

anafilaxia, como no caso apresentado, devem con-

tinuar a ser portadores do dispositivo para autoad-

ministração de adrenalina, mesmo após conclusão 

do protocolo e deverá ser garantido o controlo das 

doenças alérgicas coexistentes durante e após a sua 

conclusão.6,14

Nos últimos anos, têm-se multiplicado as publica-

ções sobre esta abordagem nas suas diferentes mo-

dalidades, existindo já estudos controlados que con-

firmam as elevadas taxas de sucesso, bem como a 

persistência do efeito após vários anos de tratamen-

to, geralmente dependente da exposição mantida ao 

alergénio alimentar.15

Em conclusão, esta estratégia terapêutica constitui 

a única possibilidade de interferir na história natural 

da doença alérgica, conferindo proteção relativa-

mente à ingestão inadvertida de LV, especialmente 

TABELA 1. Protocolo de indução de tolerância oral específica às proteínas do leite de vaca.

Protocolo de indução de tolerância a proteína do leite de vaca

1ª sessão
(17/06/2013)

2ª sessão
(15/07/2013)

  3ª sessão
(12/08/2013)

4ª sessão
(09/09/2013)

5ª sessão
(07/10/2013)

6ª sessão
(11/11/2013)

7ª sessão
(02/12/2013)

8ª sessão
(06/01/2014)

Intervalo entre doses
20 a 30 minutos

Intervalo entre doses
30 a 60 minutos

1 gota SL
0,5 mL PO 

(no domicílio)
1 mL PO

(no domicílio)
5 mL PO

(no domicílio)
10 mL PO

(no domicílio)
20 mL PO

(no domicílio)
50 mL PO

(no domicílio)
100 mL PO
(no domicílio)

2 gotas SL 0,5 mL PO 1 mL PO 5 mL PO 10 mL PO 20 mL PO 50 mL PO 100 mL PO

3 gotas SL 1 mL PO 2 mL PO 10 mL PO 10 mL PO 25 mL PO 100 mL PO 100 mL PO

4 gotas SL 2 mL PO 5 mL PO 20 mL PO 50 mL PO

0,1 mL PO 5 mL POb 5 mL PO

0,2 mL PO

0,5 mL PO

0,5 mL POa

Dose de 
manutenção1

0,5 mL 2xd

Dose de 
manutenção1

1 mL 2xd

Dose de 
manutenção1

5 mL 2xdc

Dose de 
manutenção1

7,5 mL 2xd (7d)
10 mL 2xdd

Dose de 
manutenção1

20 mL 2xd 

Dose de 
manutenção1

50 mL 2xd

Dose de 
manutenção1

100 mL 2xd

Dose de 
manutenção1

200 mL 1xd
… Dieta livre

PO: Administração via oral; SL: Sublingual; d: Dia
1 As doses de manutenção foram cumpridas no domicílio
a  10 minutos depois: Pápulas eritematosas no tronco, membro superior esquerdo e região peri-umbilical que resolveram com 

anti-histamínico oral (cetirizina 5 mL)
b  15 minutos depois: Dor abdominal, tosse, eritema da face e vómito que resolveram com anti-histamínico e corticoide orais 

(cetirizina 5 mL e betametasona 5 mL)
c  2 dias após ter iniciado a dose de 5 mL 2 vezes por dia, 30 minutos após a 2ª toma, iniciou quadro de dispneia que evoluiu 

progressivamente para urticária que resolveram com broncodilatador inalado de curta ação e anti-histamínico oral. Reduziu dose 
de manutenção para 2,5 mL 1 vez por dia durante um dia, em seguida passou a 2,5 mL 2 vezes por dia durante 7 dias e depois 
aumentou diariamente 0,5 mL por dose até perfazer a dose de 5 mL 2 vezes por dia 

d  Ingeriu 7,5 mL 2 vezes por dia durante 7 dias e depois, aumentou progressivamente 0,5 mL por dia até perfazer a dose de 10 mL  
2 vezes por dia
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na forma de alergénio oculto, o que permite uma me-

lhoria significativa da qualidade de vida, reduzindo o 

tremendo impacto desta patologia nos doentes e na 

família implicada. Realçamos, no entanto, que deverá 

ser criteriosamente utilizada, sempre com a supervi-

são de especialistas experientes, em centros com a 

necessária diferenciação, garantindo a segurança e a 

eficácia da intervenção.
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Aplasia dos Bulbos Olfativos: Diagnóstico 
Diferencial a Propósito de Dois Casos

Aplastic Olfactory Bulbs: Differential Diagnosis Based  
on Two Cases
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Ana Serrão Neto1

 Resumo
A aplasia/hipoplasia dos bulbos olfativos é um diagnóstico clínico e imagiológico. Pode corresponder a 

uma alteração congénita isolada ou estar associado a síndromes malformativos. Quando associada a hi-

pogonadismo hipogonadotrófico constitui a síndrome de Kallmann.

Descrevem-se os casos de dois adolescentes com diagnóstico clínico de anósmia e imagiológico de apla-

sia dos bulbos olfativos, associados a espectros fenotípicos diferentes: Um com achados clínicos e ana-

líticos que confirmam diagnóstico de síndrome de Kallmann; o segundo com anósmia sem alterações no 

exame objetivo ou exames complementares de diagnóstico.

Destaca-se a importância da exclusão de hipogonadismo hipogonadotrófico aquando da presença de 

anósmia, no diagnóstico diferencial de síndrome de Kallmann com outras síndromes do espectro clínico 

da aplasia dos bulbos olfativos. 

PALAVRAS-CHAVE: Adolescente; Bulbos Olfativos; Síndrome de Kallmann

KEYWORDS: Adolescent; Kallmann Syndrome; Olfactory Bulb

 Introdução
A aplasia/hipoplasia dos bulbos olfativos é uma cau-

sa de anósmia/hipósmia congénita, sendo o seu diag-

nóstico clínico e imagiológico. Pode corresponder a 

uma alteração congénita isolada ou estar associado 

a síndromes malformativos. 

A síndrome de Kallmann (SK) é uma causa rara de 

atraso pubertário, que se caracteriza pela alteração 

do desenvolvimento olfativo e sexual, corresponden-

do à associação de hipogonadismo hipogonadotrófi-

co (HH) com diminuição completa ou incompleta da 

perceção aos cheiros, anósmia ou hipósmia, respe-

tivamente.1-4 É causado por um defeito na migração 

dos neurónios que produzem a hormona libertadora 

de gonadotrofinas (GnRH) e dos neurónios que for-

mam os bulbos olfativos, cuja origem embrionária é 

comum.1,2,4-6 
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Tem uma prevalência estimada de 1:10.000-

1:80.000 no sexo masculino e 1:50.000 no sexo 

feminino. Na maioria dos casos é esporádico, com 

mutações de novo. No entanto, pode assumir trans-

missão genética de caráter autossómico dominan-

te, autossómico recessivo ou ligado ao X.3-5 Carac-

teriza-se, assim, por heterogeneidade genética e 

fenotípica, sendo que o seu diagnóstico baseia-se 

na associação dos achados clínicos com a avaliação 

analítica.

Clinicamente é caracterizado por atraso pubertário 

associado a anósmia ou hi  pósmia. Esta alteração do 

olfato pode ser aferida pela história clínica, por ol-

fatometria ou pelo reconhecimento de odores par-

ticulares. 

Das hormonas hipofisárias, esta síndrome afeta ape-

nas a secreção de gonadotrofinas. O diagnóstico la-

boratorial baseia-se nos níveis de esteroides sexuais 

(estradiol e testosterona) baixos para a idade, asso-

ciados a níveis normais ou diminuídos de gonadotro-

finas.1,2,4 O estudo imagiológico da região hipotála-

mo-hipofisária é indispensável para exclusão de uma 

causa secundária de HH.1,3,7 Na ressonância magné-

tica (RM) crânio-encefálica, pode apresentar aplasia 

ou hipoplasia dos bulbos e/ou tratos olfativos.1,3,7,8 

No sexo feminino, a ecografia pélvica é um método 

não invasivo que permite avaliar as características 

e dimensões dos genitais internos, que tipicamente 

têm configurações e dimensões pré-púberes.1 O es-

tudo molecular é útil, apresentando, contudo, uma 

sensibilidade de apenas cerca 30%.1,4,8,9

O tratamento do HH tem como objetivo principal 

induzir o processo de maturação sexual, através da 

administração de esteroides sexuais.1,10 No que res-

peita à anósmia e hipósmia, até ao momento, não 

existem fármacos ou procedimentos cirúrgicos que 

possam restaurar esta alteração.1,11

Descrevem-se os casos de dois adolescentes com 

diagnóstico clínico de anósmia e imagiológico de 

aplasia dos bulbos olfativos (por RM) associados a 

espetros fenotípicos distintos. 

 Casos Clínicos
CASO 1: 

Doente com 15 anos de idade, sexo masculino, raça 

caucasiana, natural de Lisboa, encaminhado à con-

sulta de Endocrinologia Pediátrica, com 14 anos de 

idade, para exclusão de HH.

É o 1º filho de pais saudáveis, não consanguíneos. An-

tecedentes pessoais de sinusite crónica e rinite alér-

gica, seguido em consulta de Otorrinolaringologia 

(ORL), com história sugestiva de anósmia congénita. 

 Ao exame objetivo apresentava-se no estadio Tan-

ner 1 em relação à pilosidade púbica, e estadio Tan-

ner 2 em relação ao volume testicular (6 mL) e ta-

manho do pénis. Não apresentava pilosidade facial. 

Estatura 158,5 cm (P15-50), peso 48,4 kg (P15-50). 

Dos exames complementares de diagnóstico real-

ça-se atraso de 1 ano na idade óssea em relação à 

idade cronológica, função tiroideia sem alterações 

(TSH 2,21 mUI/L; fT4 1,28 ng/dL), gonadotrofinas, 

estradiol e 17-OH progesterona dentro dos valores 

de referência (FSH 2,85 UI/L, LH 2,9 UI/L) e testos-

terona total no limite inferior do normal (224 ng/dL). 

A RM crânio-encefálica revelou aplasia dos bulbos 

olfativos, excluindo alterações do eixo hipotálamo-

-hipófise. Não realizou estudo molecular, no entan-

FIGURA 1. Aplasia dos olfativos (por RM).
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to, o quadro clínico de anósmia e atraso pubertário 

associado a diminuição dos valores de testosterona 

e alterações imagiológicas sugestivas, confirmou o 

diagnóstico de SK.

Aos 15 anos verificou-se pequena evolução dos ca-

racteres sexuais secundários, apresentando-se no 

estadio Tanner 3 de pilosidade púbica e de volume 

testicular (10-15 mL), com estatura 164,5 cm (P15-

50) e peso 50,6 kg; IMC 18,8 (P50-85).

Mantém-se em vigilância do desenvolvimento pu-

bertário, sem necessidade de terapêutica de reposi-

ção hormonal.

CASO 2: 

Doente com 14 anos de idade, sexo feminino, raça 

caucasiana, natural de Lisboa, encaminhada à con-

sulta de Endocrinologia Pediátrica aos 13 anos para 

exclusão de HH.

Antecedentes familiares de anósmia. Antecedentes 

pessoais de infeções respiratórias altas de repeti-

ção, rinite alérgica, desvio do septo nasal e história 

sugestiva de anósmia congénita, seguida em consul-

ta de ORL. Menarca aos 10 anos, ciclos regulares.

Ao exame destaca-se ausência de malformações, 

bom desenvolvimento dos caracteres sexuais secun-

dários e estatura 159,5 cm, (P15-50), peso 73,1 kg, 

IMC 28,9 (P >97). Analiticamente, função tiroideia 

normal, gonadotrofinas e esteroides sexuais den-

tro dos valores de referência (FSH 2,2 UI/L, LH 4,5 

UI/L, estradiol 179 ng/dL, testosterona 57 ng/dL, 

17 OH progesterona 1,7 ng/dL). Tendo em conta o 

excesso de peso pediu-se avaliação de perfil lipídi-

co (colesterol total 160 mmol/L, HDL 51 mmol/L, 

LDL 95  mmol/L, triglicéridos 72 mmol/L, glicose 

72 mg/dL). Foi referenciada à consulta de nutrição e 

dietética por excesso de peso.

Ecografia pélvica com útero e ovários de caracterís-

ticas e dimensões adequadas ao grupo etário. RM 

cranioencefálica revelou aplasia bilateral dos bulbos 

olfativos, com hipoplasia do sulco olfativo esquerdo 

e aplasia do sulco direito, e quisto aracnóideo retro-

cerebeloso mediano, com diâmetro máximo 4  cm, 

sem efeito de massa. 

Tendo em conta o bom desenvolvimento pubertário, 

sem alterações analíticas, concluiu-se tratar-se de 

um caso de aplasia dos bulbos olfativos congénita 

isolada.

 Discussão
Descrevem-se dois casos pertencentes ao diagnós-

tico diferencial de anósmia congénita com aplasia 

dos bulbos olfativos. Um caso de SK, cujo diagnós-

tico foi fortemente sugerido pela anósmia congénita 

(confirmado pela RM), associada a atraso pubertário. 

Compara-se com outro caso, com os mesmos acha-

dos clínicos e imagiológicos de anósmia e aplasia dos 

bulbos olfativos, sem outras alterações clínicas ou na 

restante investigação complementar, sugerindo um 

caso de anósmia congénita isolada.

De acordo com a literatura, a aplasia dos bulbos olfa-

tivos está presente na maioria dos casos de SK, cor-

respondendo a cerca de 75 a 90%.1,2,4,8-10

A anósmia congénita é uma patologia associada, na 

maioria dos casos, a história familiar, compreenden-

do cerca de 3% de todas as causas de anósmia.10 

Quando secundária a outras patologias, o mais fre-

quente é o SK.

Destaca-se a importância da exclusão de HH aquan-

do da presença de anósmia, no diagnóstico diferen-

cial de SK com outras síndromes do espectro clínico 

da aplasia dos bulbos olfativos. A SK pode assumir 

heterogeneidade fenotípica e genética, traduzida 

por variação do grau de hipogonadismo e da perce-

ção do olfato, sendo a suspeição clínica importante 

para o seu diagnóstico precoce.2,4,7-9

O diagnóstico é habitualmente efetuado na ado-

lescência tardia ou idade adulta, face à ausência do 

desenvolvimento pubertário.1,4,7,8 Através do relato 

destes casos clínicos, enfatiza-se a importância da 

suspeita clínica, da associação da alteração do olfato 

com atraso pubertário, podendo contribuir, tal como 

no caso 1, para um diagnóstico precoce e tratamento 

atempado.

É importante referir que, embora existam formas 

graves, em alguns indivíduos é possível existir um 
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cundários, com consequente atraso no diagnósti-

co.1,7,8 Além disso, e tendo em conta que a matura-

ção adrenal ocorre normalmente, os baixos níveis de 

androgénios produzidos pela suprarrenal podem ser 

suficientes para o aparecimento da pubarca na ida-

de prevista, camuflando o atraso pubertário.1,7,8 No 

caso 1, verificou-se um desenvolvimento incipiente 

dos caracteres sexuais secundários, no entanto, o 

reconhecimento precoce desta síndrome possibili-

tou manter o acompanhamento do desenvolvimen-

to pubertário, para iniciar o tratamento atempado se 

necessário.

No caso 2, a ausência de alterações clínicas e analí-

ticas, à exceção da anósmia, permitem assumir uma 

anósmia congénita isolada, sem repercussão ao ní-

vel do desenvolvimento pubertário. Este é um dos 

diagnósticos diferenciais a ter em conta na anósmia 

congénita. 
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Artrite Idiopática Juvenil: Um Caso Clínico

Juvenile Idiopathic Arthritis: A Case Report
Susana Lima1, Ana Roxo Ribeiro2,3, Venília Benta4 

 Resumo
A artrite idiopática juvenil compreende um grupo heterogéneo de artropatias, caracterizadas pela pre-

sença de artrite crónica de causa não identificável que se inicia antes dos 16 anos de idade, sendo a forma 

oligoarticular o subtipo mais frequente. Constitui um diagnóstico desafiante em Pediatria, que obriga 

à exclusão de diversas patologias e requer uma abordagem multidisciplinar para uma correta orienta-

ção destes doentes. Apresentamos o caso de uma criança de 19 meses cuja forma de apresentação foi 

o de monoartrite do joelho esquerdo. A obtenção precoce de líquido sinovial para estudo, bem como o 

aparecimento de outra articulação afetada, foram pontos fulcrais na avaliação etiológica. Neste trabalho 

discute-se o diagnóstico, bem como a orientação terapêutica e evolução clínica.

PALAVRAS-CHAVE: Artrite Juvenil; Criança

KEYWORDS: Arthritis, Juvenile; Child

 Introdução
A artrite idiopática juvenil (AIJ) é o termo utilizado 

para definir um grupo heterogéneo de doenças de 

etiologia desconhecida, caracterizadas por artrite 

de uma ou mais articulações, com início antes dos 

16 anos e com duração superior a seis semanas. O 

diagnóstico faz-se após exclusão de outras entida-

des que cursam com compromisso músculo-esque-

lético na criança. Com base na classificação pro-

posta pela International League of Associations for 

Rheumatology (ILAR), baseada em critérios clínicos 

e biológicos, estão atualmente reconhecidas sob a 

denominação de AIJ sete entidades, baseadas numa 

lista de critérios de exclusão e uma definição preci-

sa para cada categoria: Sistémica, poliarticular com 

fator reumatoide positivo, poliarticular com fator 

reumatoide negativo, oligoarticular (persistente ou 

estendida), psoriática, associada a entesite e a forma 

indiferenciada. Destes, os mais comuns são as for-

mas oligoarticular, poliarticular e sistémica.1
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menos de quatro articulações são atingidas nos 

primeiros seis meses de doença, na ausência de 

sintomas sistémicos, correspondendo a 40-50% de 

todos casos de AIJ. A apresentação surge em cer-

ca de metade dos casos como monoartrite insidio-

sa do joelho, sendo as ancas raramente afetadas.2,3 

Esta forma de AIJ tem uma maior predominância 

no sexo feminino, em idades compreendidas entre 1 

a 5 anos.4 Existem dois subtipos de oligoartrite, de 

acordo com a evolução após os primeiros seis meses. 

Na forma persistente apenas estão afetadas uma a 

quatro articulações. Na oligoartrite estendida cinco 

ou mais articulações são posteriormente acometi-

das, correspondendo a 50% dos casos. Os fatores 

de risco para este segundo subtipo são: Artrite do 

punho e tornozelo, artrite simétrica, artrite de duas 

a quatro articulações, uma elevação da velocidade 

de sedimentação e anticorpos antinucleares (ANA) 

positivos.2

A complicação mais importante nesta forma de AIJ 

é a uveíte, pelo seu potencial de condicionar ceguei-

ra, podendo ocorrer entre 20 a 25% dos doentes. 

As crianças com maior risco de desenvolver esta 

situação são aquelas com idade inferior a seis anos 

no momento do diagnóstico e com ANA positivos.5,6 

Outras complicações também associadas são a dis-

metria dos membros inferiores, estatura baixa e, nal-

guns casos de doença estendida, desenvolvimento 

futuro de amiloidose.3 

Os anti-inflamatórios não esteroides (AINE) são a 

primeira linha de tratamento utilizada na generali-

dade dos casos para controlo da sintomatologia. A 

associação com corticosteroides intra-articulares 

é também frequente, sendo eficaz na maioria dos 

doentes com oligoartrite persistente. Nos casos 

refratários às terapêuticas anteriormente descri-

tas, é por vezes necessária a utilização de fármacos 

imunomoduladores, tais como o metotrexato, que 

têm a capacidade modificar a evolução da doença. 

Mais recentemente surgiram como armas eficazes e 

seguras as terapêuticas biotecnológicas (ex. etaner-

cept, adalimumab), utilizadas em casos de doença 

recalcitrante.7,8

 Caso Clínico
Criança de 19 meses, sexo feminino, residente no 

concelho de Arouca, sem antecedentes patológicos 

relevantes. Observada no serviço de Atendimento 

Permanente Pediátrico do CUF Porto Hospital por 

tumefação do joelho esquerdo associada a gonal-

gia e claudicação ligeiras com sete dias de evolução. 

Referencia a melhoria da sintomatologia ao longo 

do dia. Sem história de traumatismo prévio, febre, 

lesões mucocutâneas, nomeadamente aftose oral 

recorrente, história de olho vermelho, queixas gas-

trointestinais ou genitourinárias. Referido episódio 

de infeção das vias aéreas superiores um mês antes. 

Dos antecedentes familiares salientava-se pai com 

diagnóstico de sacroileíte e mãe com colite ulcerosa. 

Ao exame objetivo apresentava excelente estado ge-

ral, constatando-se claudicação da marcha associada 

a tumefação do joelho esquerdo sem dor à palpação, 

mas com discreta defesa e limitação da mobilidade 

nas amplitudes articulares terminais. Sem febre ou 

exantema associados. Sem outras manifestações clí-

nicas valorizáveis. 

No estudo analítico verificou-se uma anemia micro-

cítica, com aumento da velocidade de sedimenta-

ção e da proteína C-reativa (Tabela 1). Efetuada ra-

diografia do joelho e observada por Ortopedia que 

constatou a presença de derrame de médio volume, 

sendo submetida a artrocentese, com a saída de lí-

quido turvo amarelado. A análise citológica demons-

trou um líquido com características inflamatórias, 

com leucocitose e predomínio de polimorfonuclea-

res (Tabela 2). Foi decidido internamento no Centro 

TABELA 1. Estudo analítico à admissão.

Hemograma
 Hemoglobina (g/dL)
 VGM (fL)
 Leucócitos (x10^9/L)
 % Neutrófilos
 % Linfócitos
 Plaquetas (x10^9/L)

9,4
69,9
8,6

45,5
46,8
300

Proteína C-reativa (g/L) 16,7

Velocidade de sedimentação (mm) 51

Hemocultura Negativa
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da Criança e do Adolescente do CUF Porto Hospital 

sob terapêutica com flucloxacilina e ibuprofeno. 

No decurso do internamento apresentou de forma 

aditiva artrite da tibiotársica ipsilateral. O estudo etio-

lógico alargado não revelou alterações relevantes, 

excetuando-se uma positividade para ANA (1/160) 

(Tabela 3). Após exames culturais do líquido sinovial 

negativos foi suspensa antibioterapia ao 5º dia. Teve 

uma melhoria clínica gradual sob terapêutica com ibu-

profeno (30 mg/kg/dia), que manteve após a alta.

Foi orientada para consultas de Reumatologia e Pe-

diatria do CUF Porto Hospital com o diagnóstico 

de provável artrite idiopática juvenil oligoarticular 

ANA +. Por persistência de artrite do joelho esquerdo, 

cerca de 3 semanas após a alta foi realizada artrocen-

tese e infiltração intra-articular com hexacetonido de 

triancinolona, com resolução completa da sintomato-

logia. Após quatro meses de seguimento, apesar da 

terapêutica regular com AINEs, apresentava artrite 

do joelho direito e tibiotársica esquerda, pelo que se 

decidiu iniciar terapêutica com metotrexato (na dose 

7,5 mg/m2/semana, oral) e ácido fólico. Por ligeira atro-

fia muscular quadricipital direita, foi referenciada para 

Medicina Física e de Reabilitação. As sucessivas ava-

liações por Oftalmologia não revelaram alterações.

 Discussão
Tal como anteriormente referido, a artrite oligoarti-

cular é o subtipo mais frequente de AIJ, ocorrendo 

especialmente em crianças entre 1-5 anos de ida-

de e mais frequentemente em raparigas. Embora a 

idade e o sexo da nossa doente aumentassem a pro-

babilidade deste diagnóstico, foi necessário excluir 

outras patologias quer pela sua frequência quer pela 

sua gravidade. Sendo assim, causas como infeções 

(bacterianas, associadas ao parvovírus B19, tuber-

culose, brucelose, doença de Lyme), artrite pós-in-

feciosa, neoplasia (particularmente hematológica) e 

traumatismo foram ponderadas. 

A presença de leucocitose com predomínio de poli-

morfonucleares no líquido sinovial, com aspeto tur-

vo, motivou o início de antibioterapia. Trata-se de um 

líquido habitualmente estéril, no qual valores entre 

15.000 a >100.000 leucócitos/mm3 são constatados 

em casos de artrite séptica, sendo um valor superior 

a 100.000 leucócitos/mm3 com >90% de polimorfo-

nucleares altamente sugestivo desta etiologia. Nou-

tras situações inflamatórias, tal como nos casos de 

AIJ, os valores de leucócitos variam habitualmente 

entre 2.000 e 100.000/mm3.3,4 A exclusão definitiva 

de causa bacteriana só foi feita após obtenção de 

exames culturais negativos, que levaram à suspen-

são da antibioterapia ao quinto dia.

TABELA 2. Exame de líquido sinovial.

Citológico
 Leucócitos (/uL)
 Polimorfonucleares (%)
 Mononucleares (%)
 Eritrócitos (/uL)

16275
91
9

600

Bioquímica
 Glicose (mg/dL)
 Proteínas totais (g/L)

44
58

Bacteriológico Negativo

TABELA 3. Estudo etiológico no internamento.

Esfregaço sanguíneo Sem 
alterações

Serologias
 Parvovírus
 Borrelia burgdorferi
 Brucella
 CMV
 EBV
 Reação de Wrigth

Negativo
Negativo
Negativo

Imune
Negativo
Negativa

Prova de Mantoux Negativa

Radiografia de tórax Sem 
alterações

Título TASO <200 
(negativo)

Fator reumatoide Negativo

Imunoglobulinas
 IgA (mg/dL)
 IgG (mg/dL)
 IgM (mg/dL)
 IgE (UI/mL)

55
828
73
7

HLA B27 Negativo

Anticorpos antinucleares (ANA)

Positivo 
1/160 

(padrão 
fino 

granular)
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das, quer por ausência de dados clínicos e epidemio-

lógicos (ausência de febre, rash cutâneo, escaras de 

inoculação, ingestão de leite ou derivados não pas-

teurizados, contacto com doentes com tuberculo-

se), quer pela negatividade dos respetivos estudos 

etiológicos. A presença de esfregaço sanguíneo sem 

alterações afastou a probabilidade de neoplasia.

A existência de uma infeção respiratória prévia fez 

ponderar o diagnóstico de artrite pós-infeciosa, 

patologia frequente em idade pediátrica, embora 

afetando habitualmente a articulação da anca. No 

entanto, o aparecimento, ainda no internamento, 

de outra articulação acometida, foi um dado fun-

damental para a hipótese de oligoartrite idiopática 

juvenil. Um outro fator contributivo foi a existência 

de uma história familiar de doenças autoimunes na 

família.

A positividade dos anticorpos ANA e idade precoce 

de diagnóstico aumentam a probabilidade de apa-

recimento de uveíte.5 Por ser muitas vezes assinto-

mática, a Academia Americana de Pediatria propõe 

avaliações regulares por oftalmologia a cada 3 ou 

4 meses nos primeiros quatro anos após diagnós-

tico.9

Por se tratar de uma rapariga, com ANA positivos 

associados a valores de velocidade de sedimentação 

(VS) aumentados e aparecimento de artrite simétri-

ca (ambos os joelhos) e do tornozelo, esta criança 

tem maior risco de evolução para a forma estendida. 

No entanto, aos oito meses pós-diagnóstico apenas 

existiam características de oligoartrite persistente 

(menos de cinco articulações acometidas). 

De acordo com a literatura e à semelhança do caso 

descrito, o tratamento de primeira linha desta pa-

tologia abrange a utilização de AINEs e corticos-

teroides intra-articulares. Posteriormente, após 4 

meses, por refratariedade à terapêutica instituída, 

iniciou tratamento com metotrexato e ácido fólico 

(minimiza a toxicidade do tratamento com meto-

trexato). Este está documentado como tendo a ca-

pacidade de diminuir a progressão radiológica da 

doença.7,8

Dada a cronicidade da doença, surgiu como com-

plicação uma atrofia muscular quadricipital direita, 

achado não infrequente e que beneficia com o trata-

mento por Medicina Física e de Reabilitação. 

 Conclusão
Com este trabalho pretendemos alertar para uma 

situação clínica que, apesar de pouco frequente, 

apresenta-se como desafiante uma vez que obriga 

à exclusão de outras patologias. Muitas vezes o seu 

diagnóstico só é possível após algum tempo de evo-

lução, sendo facilitado nos casos em que se verifica 

atingimento de mais do que uma articulação numa 

criança clinicamente com bom estado geral e sem 

queixas álgicas muito significativas. É de extrema im-

portância que haja uma abordagem multidisciplinar, 

com colaboração de Pediatria, Reumatologia, Orto-

pedia, Oftalmologia e de Medicina Física e Reabilita-

ção na orientação de eventuais sequelas.
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Artrite Sética do Ombro  
em Criança Previamente Saudável

Septic Arthritis of the Shoulder in a Previously Healthy Child 
Carlos Barradas1, Piedade Sande Lemos1,2, Ana Serrão Neto3,4, Manuel Cassiano Neves5

 Resumo 
A presença de doentes pediátricos com dor articular no atendimento permanente é frequente, e o diag-

nóstico diferencial é amplo e sempre um desafio. A artrite sética deve ser excluída, pois o prognóstico de 

recuperação articular da artrite sética varia conforme o tempo transcorrido entre o início dos sintomas 

e o tratamento: apresentamos um caso clínico de criança de 2 anos com artrite sética do ombro causada 

por Streptococcus pneumoniae, no contexto de uma imunodeficiência não diagnosticada previamente. A 

pronta resposta terapêutica e o acompanhamento posterior do quadro clínico permitiu recuperação total 

da função articular. Ressalta-se ainda a importância de estar alerta para situações que interferem com o 

estado imunológico, facilitando a infeção por agentes patogénicos menos frequentes. 

PALAVRAS-CHAVE: Agamaglobulinemia; Artrite Infeciosa; Criança; Doenças Genéticas Ligadas ao 

Cromossoma X; Streptococcus pneumoniae

KEYWORDS: Agammaglobulinemia; Arthritis, Infectious; Child; Genetic Diseases, X-Linked; 

Streptococcus pneumoniae

 Introdução
A presença de doentes pediátricos com dor articular 

no atendimento permanente é frequente, e o diag-

nóstico diferencial é amplo e sempre um desafio. A 

artrite sética deve ser excluída, pois o prognóstico 

de recuperação articular da artrite sética varia con-

forme o tempo transcorrido entre o início dos sinto-

mas e o tratamento.

A artrite sética é uma entidade clínica com uma in-

cidência anual ainda significativa nos países desen-

volvidos (10 crianças/ano por cada 100.000), sen-

do mais frequente nos países subdesenvolvidos.1 

Das várias localizações anatómicas, a artrite sptica 

de joelho e anca é bastante mais frequente, sendo 

a artrite do ombro (glenohumeral) muito rara em 

crianças saudáveis.2,3 Quando diagnosticada, deve 

sugerir a presença de doença séria subjacente.1,4  
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 Caso Clínico
Criança de 2 anos, sexo masculino, previamente sau-

dável, residente na Alemanha, desde há uma sema-

na de férias em Portugal, veio ao Atendimento Per-

manente (AP) do CUF Cascais Hospital, por dor no 

membro superior direito, com início no dia anterior, 

e cuja intensidade foi aumentando progressivamen-

te. Sem traumatismo prévio.

Na semana anterior tinha tido um pico febril com re-

solução espontânea.

Durante a permanência no AP, num período do 6 ho-

ras, apresentou dois picos de febre (39ºC e 39,5ºC, 

temperatura auricular) que cederam com paraceta-

mol e ibuprofeno per os. 

A criança apresentava-se pálida, queixosa, com o 

membro superior direito ao longo do tronco. A mo-

bilização do ombro direito era extremamente dolo-

rosa. 

Apresentava aumento do volume do ombro direito, 

sem eritema ou sinais inflamatórios cutâneos.

Restante exame objetivo sem alterações. Peso 11,5 kg 

Tinha plano vacinal completo para idade (com qua-

tro tomas de vacina antipneumocócica).

EXAMES COMPLEMENTARES DE DIAGNÓSTICO: Ra-

diografia dos ombros – sem lesões ósseas, espaço 

articular do ombro direito aumentado relativamente 

ao contra-lateral (Fig. 1).

EXAMES LABORATORIAIS: Hb 11,6 g/dL, leucócitos 

1.200/mm3, neutrófilos 0%, plaquetas de 552.000/

mm3, VS-38 mm/h, PCR 12,88 mg/dL.

Na morfologia do sangue periférico apresentava 

37% de neutrófilos, 460/mm3 (neutropenia absolu-

ta), sem blastos.

Fez hemocultura que foi negativa.

Colocada a hipótese diagnóstica de artrite sética, 

foi transferido para o CUF Descobertas Hospital. 

Iniciou terapêutica com flucloxacilina 200 mg/kg/

dia endovenosa e cefuroxime 100 mg/kg/dia. Em D1 

realizou ressonância magnética (RM) do ombro di-

reito, que revelou um “marcado derrame articular” e 

provável lesão do músculo peitoral, sem evidência de 

osteomielite (Fig. 2). Por esse motivo foi submetido 

a punção-lavagem articular do ombro direito, tendo 

sido aspirados 7 cc de líquido e efetuada lavagem do 

compartimento anterior e posterior do ombro.

O líquido sinovial era turvo, o exame citoquímico 

apresentava 105.570 célula nucleadas por μl, 88% 

polimorfonucleares, com piócitos, no exame dire-

to identificaram-se cocos gram-positivos. O exame 

cultural (D3) viria a identificar Streptococcus pneu-

moniae do serotipo 16F, sensível a ceftriaxona, ce-

furoxima, clindamicina, eritromicina e TMP/SMX, 

resistente a oxacilina e penicilina.

Em D2 efetuou ecografia do ombro direito que não 

revelou derrame articular. Teve o último pico febril 

(38,2ºC auricular) em D2, tendo permanecido apiré-

tico desde então.

Houve melhoria clínica progressiva, com diminui-

ção do volume do ombro direito, apresentando-se a 

criança menos queixosa e começando em D4 a mo-

bilizar ativamente o ombro direito.

Em D4 iniciou ceftriaxona 100 mg/kg/dia, suspen-

dendo flucloxacilina e cefuroxima (Streptococcus 

pneumoniae era resistente à oxacilina e não tinha 

sido testado na altura para o cefuroxima).

FIGURA 1. Radiografia de tórax PA, mostrando claro 
alargamento do espaço intra-articular do ombro 
direito em relação ao contralateral e sem lesões ósseas.
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Em D7 a criança mantém resistência a mobilização 

ativa do ombro direito e a sua mobilização passiva é 

doloroso. Repete a ecografia do ombro direito que 

revela um pequeno abcesso residual no espaço sub-

-acromial. Repete também a RM do ombro direito, 

que mostra que o derrame articular está reduzido 

em relação ao exame pré-operatório, continuando a 

existir sinais de lesão muscular do bicípite e peitoral.

Foi efetuada artroscopia em D8, com drenagem 3 cc 

de líquido sanguino-purulento e desbridamento do 

espaço sub-acromial. Ficou com drenagem aspirati-

va pela porta posterior durante dois dias. O exame 

bacteriológico do líquido sinovial foi negativo.

Houve melhoria progressiva do quadro clínico e la-

boratorial (Tabela 1).

Em D15 realizou radiografia do ombro direito que 

não mostrou lesões ósseas.

Teve alta em D16 com indicação de completar oito 

dias de terapêutica com cefuroxima 250 mg 12/12 

horas oral.

De volta à Alemanha e após investigação laboratorial 

em condições “não infeciosas”, foi feito o diagnóstico 

de hipogamaglobulinemia/agamablobulinemia liga-

da ao X (doença de Bruton ou AXL) e atualmente re-

cebe gamaglobulina endovenosa a cada 4 semanas, 

mantendo-se livre de infeções e sem sequelas da 

artrite sética. 

 Discussão
A artrite sética é uma entidade clínica com uma in-

cidência anual ainda significativa nos países desen-

volvidos (10 crianças/ano por cada 100.000), sen-

do mais frequente nos países subdesenvolvidos.1 

Das várias localizações anatómicas, a artrite sética 

de joelho e anca é bastante mais frequente, sendo 

a artrite do ombro (glenohumeral) muito rara em 

crianças saudáveis.2,3 Quando diagnosticada, deve 

sugerir a presença de doença séria subjacente.1,4 O 

diagnóstico e tratamento precoce são importantes 

para o resultado final da criança afetada. Não há 

uma “janela” definitiva mas problemas articulares 

permanentes, osteomielites e sepsia acontecem 

mais frequentemente se a drenagem cirúrgica e/

ou início de antibioterapia começam após 4 dias 

do início de sintomas.2,5 É fundamental ainda fazer 

atempadamente o diagnóstico diferencial da artri-

te sética pura da artrite sética como complicação 

de osteomielite, pelo que a RM está indicada antes 

de iniciar o tratamento cirúrgico. 

FIGURA 2. RM do ombro direito, evidenciando 
abundante derrame articular distendendo a cápsula
(A) Densidade coronal protónica com saturação  
de gordura; (B) Ombro sagital T2 com saturação  
de gordura; (C) Axial 2D Merge (eco gradiente).

A

B

C
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Apesar dos progressos na imunização das crianças 

ter alterado o espectro dos micro-organismos res-

ponsáveis pela infeção, devemos estar alerta para 

situações que interferem com o estado imunoló-

gico da criança, facilitando a infeção por agentes 

patogénicos menos frequentes, sendo importantes 

os exames culturais para identificação dos mesmos 

e orientação terapêutica. No caso da nossa crian-

ça, dois fatores sobressaem: a vacinação com va-

cina antipneumocócica 13 – que não contempla o 

serotipo aqui evidenciado (serotipo 16) e ainda a 

presença de hipogamaglobulinemia/agamaglobuli-

nemia associada ao X (doença de Bruton) diagnos-

ticado posteriormente. Esta doença é devida a um 

defeito na tradução de sinal da molécula Bruton ti-

rosina quinase (BtK).6 As infeções bacterianas são 

as manifestações clínicas mais comuns da doença, 

tanto antes como depois de diagnosticada. São ge-

ralmente causadas por bactérias piogénicas encap-

suladas, organismo para os quais a opsonização por 

anticorpos é a primeira linha de defesa do hospe-

deiro. As espécies mais implicadas nos episódios de 

sepsia, osteomielite e artrite sética destes doentes 

são Streptococcus pneumoniae, Hemophilus influen-

zae type B, Streptococcus pyogenes, Pseudomonas 

species e 8% destas crianças têm pelo menos um 

episódio de artrite sética.7-9

A terapia de substituição com imunoglobulina endo-

venosa permite a sobrevivência destes indivíduos 

sem infeção. As preparações de imunoglobulina têm 

melhorado, permitindo aos doentes manter níveis 

normais de IgG em terapêutica de substituição e 

possibilitando uma vida adulta com menor incidên-

cia de infeções.6 
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Assimetria Facial Congénita  
no Choro: Um Caso de Hipoplasia  
do Depressor Anguli Oris

Congenital Facial Asymmetry while Crying:  
Hypoplasia of the Depressor Anguli Oris Muscle
Catarina Carrusca, Inês Silva, Raquel Machado, Ana Peres, Florbela Cunha

 Resumo
A hipoplasia do músculo depressor anguli oris, caracterizada por assimetria da face no choro desde o nas-

cimento, constitui uma patologia benigna, de etiologia desconhecida que importa distinguir da paralisia 

facial. Apresentamos o caso clínico de um recém-nascido de termo com este diagnóstico, sem outras alte-

rações no exame físico e sem dificuldades na amamentação. O diagnóstico foi estabelecido clinicamente. 

Atendendo a que hipoplasia do músculo depressor anguli oris pode associar-se a malformações noutros 

órgãos e sistemas, sobretudo anomalias cardíacas, estas devem ser excluídas. Habitualmente surge de 

forma isolada e não requer nenhum tratamento específico, tornando-se cosmeticamente pouco signifi-

cativa na idade adulta.

PALAVRAS-CHAVE: Assimetria Facial; Choro; Músculos Faciais; Recém-Nascido

KEYWORDS: Crying; Facial Asymmetry; Facial Muscles; Infant, Newborn

 Introdução
A assimetria da face pode dever-se a alterações da 

musculatura ou da inervação facial. A hipoplasia do 

músculo depressor anguli oris como causa de assime-

tria da face durante o choro foi inicialmente descrita 

por Parmalee em 1931.1 A incidência é de 3 a 6 casos 

por cada 1.000 nascimentos e faz diagnóstico dife-

rencial com a paralisia facial do recém-nascido por 

lesão traumática do nervo facial durante o parto.2,3 

A etiologia desta condição ainda não foi bem esta-

belecida mas é provavelmente multifatorial, com um 

importante componente genético, por vezes heredi-

tário.3 A moldagem uterina ou uma infeção pré-natal 

subclínica poderão também ter um papel na etiolo-

gia/fisiopatologia.4 

Trata-se de uma condição benigna, essencialmente 

cosmética.5 É mais frequente no sexo masculino, do 

lado esquerdo e pode associar-se a diversas malfor-

mações noutros órgãos e sistemas, sobretudo ano-

malias cardíacas que devem ser excluídas.6-8 
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 Caso Clínico
Recém-nascido do sexo masculino, filho de pais não 

consanguíneos e sem história familiar de assimetrias 

da face. Sexta gestação de mãe saudável de 37 anos, 

vigiada e sem intercorrências. O parto foi eutócico, 

cefálico, não traumático, às 39 semanas de idade 

gestacional. Índice de Apgar foi 10 (1’) -10 (5’) com 

somatometria adequada: Peso 2,920 kg (P25), com-

primento 46  cm (P10), perímetro cefálico 34,5  cm 

(P50-75). Apresentou boa adaptação à vida extra-

-uterina, sem dificuldades no aleitamento materno e 

com adequada progressão ponderal. Ao terceiro dia 

de vida foi objetivada assimetria do lábio inferior du-

rante o choro, com desvio para baixo e para a direita 

(Fig. 1). O restante movimento da face era simétrico, 

nomeadamente a contração supraciliar, o encerra-

mento palpebral e a profundidade do sulco nasola-

bial. À observação, a face apresentava-se simétrica 

em repouso (Fig. 2). Não apresentava dismorfias e 

o restante exame físico era normal, em particular o 

exame cardiovascular. Teve alta, referenciado à con-

sulta de Pediatria Geral.

 Discussão 
A hipoplasia do depressor anguli oris constitui um 

problema essencialmente estético, que não interfe-

re com a alimentação, nem com a linguagem.9 Cursa 

tipicamente com assimetria do lábio inferior durante 

o choro, com desvio para fora e para baixo, do lado 

contrário à malformação. Em repouso não são evi-

dentes assimetrias. A conservação da restante mími-

ca facial, nomeadamente do andar médio e superior 

da face, permite distinguir esta condição da paralisia 

facial congénita.2,10 O diagnóstico correto pode ser 

estabelecido clinicamente e confirmado mediante 

estudo eletromiográfico.11 

Na maioria das vezes a hipoplasia do músculo de-

pressor anguli oris surge de forma isolada em crian-

ças saudáveis. Em cerca de 10% dos casos coexis-

tem malformações major.12 As malformações mais 

frequentes são as cardíacas, incluindo a síndrome 

de Cayler (cardiopatia e deleção 22q11.2),7 defei-

tos do septo ventricular e/ou auricular, tetralogia 

de Fallot, coartação da aorta, cardiomiopatia e di-

versas valvulopatias.4 Estão ainda descritas outras 

anomalias, nomeadamente, cervicofaciais, síndrome 

velocardiofacial, CATCH 22, défice cognitivo, asso-

ciação VACTER, alterações auditivas, anomalias res-

piratórias, genitourinárias, defeitos do tubo neural, 

anomalias musculoesqueléticas, incluindo dos mem-

bros, e raramente alterações endócrinas como o hi-

poparatiroidismo.4,13,14

O estabelecimento deste diagnóstico permite tran-

quilizar os pais e cuidadores, uma vez que se trata 

de uma situação benigna, que surge geralmente de 

forma isolada e que não requer tratamento, tornan-

do-se cosmeticamente insignificante à medida que 

a criança cresce.13 Não deve porém ser esquecida a 

possível associação a outras malformações, sobretu-

do cardiopatias, que devem ser excluídas.

 Conclusão
A hipoplasia do músculo depressor anguli oris, carac-

terizada por assimetria facial no choro desde o nas-

cimento, constitui uma patologia benigna, de etiolo-

gia desconhecida que importa distinguir da paralisia 

facial do recém-nascido. No caso clínico que descre-

vemos não havia outra alteração no exame físico e 

o diagnóstico foi clínico. Atendendo a que pode as-

sociar-se a anomalias cardíacas, estas devem ser ex-

cluídas. Habitualmente surge de forma isolada e não 

requer nenhum tratamento específico, tornando-se 

cosmeticamente pouco significativa na idade adulta.
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FIGURA 1. Assimetria da face do recém-nascido  
durante o choro, por desvio labial para baixo  
e para a direita, contralateral à lesão.

FIGURA 2. Face do recém-nascido simétrica  
em repouso.
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Comprometimento Visual com Dano 
Macular Mínimo numa Lesão Causada 
por Laser de Femtosegundo

Visual Impairment with Minimal Macular Damage 
in Femtosecond Laser Injury
José Ferreira Mendes, Cristina Freitas, Rita Gentil 

 Resumo
Descrevemos o caso de um doente do sexo feminino com 26 anos de idade, com história de escotomas 

centrais bilaterais com 24 horas de evolução, os quais surgiram após a lesão com laser indutor de plasma 

por produção de nanopartículas. A avaliação oftalmológica incluiu a observação do fundo ocular em mi-

dríase, angiografia fluoresceínica e tomografia de coerência ótica. 

Numa primeira avaliação, a acuidade visual do olho direito era de 20/20 e do olho esquerdo 20/25. Ob-

servavam-se ainda alterações pigmentares foveais na mácula de ambos os olhos. Bilateralmente, a to-

mografia de coerência ótica revelou uma interrupção central da camada de fotorrecetores; a angiografia 

fluoresceínica foi normal. Nas avaliações subsequentes, a acuidade visual foi sempre de 20/20 bilateral-

mente. Os achados anormais observados na tomografia de coerência ótica desapareceram em menos de 

cinco meses, apesar das queixas subjetivas de escotomas no olho esquerdo se terem mantido. 

PALAVRAS-CHAVE: Lasers; Retina/lesões; Tomografia de Coerência Ótica

KEYWORDS: Lasers; Retina/injuries; Tomography, Optical Coherence

 Introdução
Os lasers têm diferentes funções e aplicabilidades 

no dia-a-dia. O seu manuseamento requer precau-

ções no sentido de evitar o atingimento incidental 

da radiação emitida com estruturas oculares. Um la-

ser pode danificar o tecido ocular por três mecanis-

mos diferentes: térmico, mecânico e fotoquímico.1 

Em todos os casos, a extensão do dano é determina-

da pela duração do impulso e pelo nível de energia 

do feixe.2 A energia final do laser é ainda influencia-

da por outros fatores como a divergência do feixe, a 

distribuição espacial da energia, a taxa de repetição 

de impulsos e por fenómenos atmosféricos.3 

Descrevemos o caso de queimadura retiniana inci-

dental por laser femtosegundo, durante a produção 

de plasma induzida por nanopartículas. O processo 

consistia na focagem para o plasma de um laser Ti-

tanium-Sapphire, com 1 W de impulso de energia 

de 1 Mj, de comprimento de onda 800 nm, taxa de 

AFILIAÇÃO: 
Serviço de Oftalmologia, Hospital de Braga, Braga, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
José Mendes, e-mail: j.c.mendes@hospitaldebraga.pt
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FIGURA 1. Imagens do fundo ocular recolhidas na primeira consulta da doente. Imagens A, B e C relativas ao olho 
direito e as imagens D, E e F relativas ao olho esquerdo. Fila superior: Retinografia; pequenas lesões esbranquiçadas 
em ambos os olhos. Fila intermédia: Imagens de OCT vinte e quatro horas após o acidente, com interrupção central 
da camada de fotorrecetores em ambos os olhos. Fila inferior: Angiografia fluoresceínica, sem alterações. 

repetição de impulso de 1 kHz e duração de impul-

so de 120 fs. De referir ainda que as regras de se-

gurança determinam o uso de óculos de proteção 

com densidade ótica 8 (fator de atenuação 108).

 Caso Clínico 
Uma estudante da licenciatura em Física, da Univer-

sidade do Minho, sem antecedentes oftalmológicos 

relevantes, recorreu ao Serviço de Urgência em 

maio de 2011 com sintomas de escotomas centrais 

bilaterais, os quais coincidiram vinte e quatro horas 

após ter observado a produção de plasma induzida 

nanopartículas secundárias por utilização de laser de 

femtosegundo. A estudante referiu que utilizou ócu-

los de proteção durante o procedimento. A acuidade 

visual foi de 20/20 no olho direito e de 20/25 no olho 

esquerdo. Durante a avaliação da acuidade visual a 

doente reportou a necessidade de afastar a cabeça e 

os olhos das letras no sentido de evitar os escotomas. 
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FIGURA 2. Imagens de OCT recolhidas durante o seguimento da doente. Imagens A e B são relativas ao olho direito e 
C e D relativas ao olho esquerdo. Fila superior: Quatro semanas. Fila inferior: Cinco meses. 

O segmento anterior não apresentava alterações. 

A avaliação do polo posterior revelou lesões esbran-

quiçadas próximo da fóvea, sobretudo no olho es-

querdo (Figs. 1-A e 1-D). Foi realizada tomografia de 

coerência ótica (OCT) (Cirrus HD-OCT, Carl Zeiss 

Meditec Inc, Dublin, CA), a qual evidenciou uma 

interrupção discreta da camada de fotorrecetores 

foveolares bilateralmente (Figs. 1-B e 1-E). A angio-

grafia fluoresceínica foi normal em ambos os olhos 

(Figs. 1-C e 1-F). 

Uma perimetria estática automatizada central de 

dez graus (Humphrey Field Analyzer HFA II-i Se-

ries, Carl Zeiss Ophthalmic Systems, Inc., Dublin, 

CA) foi efetuada, não se identificando a presença de 

qualquer escotoma (imagens não apresentadas). Na 

quarta semana de seguimento, a doente mencionou 

a persistência do escotoma apenas no olho esquer-

do. Nessa altura, a acuidade visual era de 20/20 em 

ambos os olhos; a análise do OCT permitia concluir 

que se estava perante um processo de normalização 

das camadas mais externas da retina, já com recupe-

ração total no olho direito (Figs. 2-A e 2-C). 

Na consulta do quinto mês, a doente continuou a 

referir escotoma no olho esquerdo; todavia, as alte-

rações estruturais presentes nos exames de imagem 

eram mínimas (Figs. 2-B e 2-D). 

Ao fim de um ano, a doente manteve as queixas, 

apesar de a acuidade visual ser de 20/20 e o OCT 

completamente dentro da normalidade em ambos 

os olhos (imagens não apresentadas). Como os exa-

mes estruturais não eram capazes de explicar as al-

terações funcionais desta doente, foi realizado ma-

peamento macular subjetivo com microperimetria 

(Nidek MP1, Padova, Italy), o qual não identificou 

variações na sensibilidade da retina (Fig. 3). 

 Discussão
Este caso demonstra como lesões retinianas podem 

ocorrer durante a produção de plasma por laser de fem-

tosegundo, mesmo com o uso de óculos de proteção. 

Os sintomas parecem ocorrer horas após a exposição 

da retina à luz ambiente. A ausência de alterações na 
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angiografia fluoresceínica indica que as lesões não 

foram causadas pela ação direta do laser.5 Yang et al 

descreveu um caso clínico semelhante.6 E tal como 

neste, a lesão parece ter sido causada pela radiação 

emitida pelo plasma.7

Acreditamos que um mecanismo fotoquímico seme-

lhante a uma queimadura solar possa ter causado 

a lesão. Como acontece nas queimaduras solares, 

não se observam alterações na angiografia.8 Danos 

por mecanismos térmicos e mecânicos requerem 

absorção de grandes quantidades de energia em 

curtos períodos de tempo, o que não foi o caso.9 

Ainda, os processos mecânicos causam extensa e 

visível disrupção dos tecidos periféricos e altera-

ções imediatas na acuidade visual.3 Os mecanismos 

térmicos causam também danos extensos porque 

o calor irradia do local primário de absorção, pro-

vocando danos numa grande área periférica.9 Esse 

não é o nosso caso já que as imagens retinianas do 

OCT (Figs. 1-B e 1-E) demonstraram uma lesão 

bem definida e a angiografia excluiu fugas (Figs. 1-C 

e 1-F). Outro achado que nos levou a considerar 

um mecanismo fotoquímico foi o tempo de apare-

cimento dos sintomas. Num processo fotoquímico, 

os sintomas aparecem apenas horas após a exposi-

ção, com dano visível das camadas retinianas. Ain-

da, nestes processos, o dano mantém-se visível nos 

segmentos exteriores dos fotorrecetores.3

Nas lesões fotoquímicas leves, o epitélio pigmentar 

da retina aparece interrompido e os segmentos ex-

teriores dos fotorrecetores aparecem tortuosos e 

edemaciados.10 As primeiras imagens de OCT (Figs. 

1-B e 1-E) revelavam um dano na camada de fotor-

recetores que foi desaparecendo progressivamente 

e que se tornou quase indetetável em menos de cin-

co meses (Figs. 2-B e 2-D). Os estudos demonstram 

que fatores como a pigmentação da retina (retinas 

mais pigmentadas tendem a sofrer maiores danos), 

o estado de adaptação do olho (olhos adaptados ao 

escuro são também mais afetados), idade do doen-

te (em estudos animais, os mais novos recuperavam 

mais rapidamente que os mais velhos) e o ritmo cir-

cadiano influenciam a extensão da lesão retiniana 

causado pela radiação.3 O grau de proteção provi-

denciado pelo uso de óculos também é influenciado 

por todos os fatores descritos anteriormente. 

 Conclusão
Em suma, descrevemos um caso clínico de uma doen-

te que sofreu lesões retinianas durante a produção 

A B

FIGURA 3. Microperimetria do olho direito (A) e esquerdo (B) realizada dez meses após a lesão retiniana. 
O teste consistiu em 45 pontos igualmente separados entre si nos 8 graus centrais, usando o estímulo Goldmann II 
e uma estratégia 4-2-1. 
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Ode plasma por nanopartículas, apesar do uso de ócu-

los de proteção. A realização deste tipo de experiên-

cias implica um maior cuidado e planeamento sobre, 

por exemplo, como se reduzir o tempo que a retina é 

diretamente exposta à radiação. Laboratórios onde 

este tipo de experiências ocorra devem caracterizar 

melhor a radiação utilizada e adotarem medidas de 

segurança mais efetivas para prevenção deste tipo de 

acidentes. 
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Corpo Estranho na Tiroide

Foreign Body in Thyroid
Miguel Sá Breda, Daniel Alves Miranda, Sara Martins Pereira, Diana Silva, Ana Menezes,  
Daniela Ribeiro, Angelino Barroso, Luís Dias

 Resumo
Durante a refeição a ingestão de corpos estranhos (como espinhas e ossos) ocorre com muita frequência, 

no entanto a grande maioria acabará por progredir no trato digestivo de forma espontânea (80%) sem 

causar danos colaterais. Nos restantes casos poderá ser necessário uma atitude médica mais interventiva. 

O caso clínico refere-se a uma doente que recorreu ao Serviço de Urgência por ingestão de uma espinha 

de bacalhau. Depois de no estudo semiológico não se ter identificado o corpo estranho, procedeu-se à 

investigação por tomografia computorizada que revelou a espinha alojada na tiroide. Procedeu-se à ex-

tração do corpo estranho por cervicotomia.

PALAVRAS-CHAVE: Corpos Estranhos; Doenças da Tiroide

KEYWORDS: Foreign Bodies; Thyroid Diseases

 Introdução
A ingestão de corpos estranhos ocorre comummen-

te em crianças e adultos, sendo que a maioria (80%) 

acabará por passar ao longo do trato digestivo es-

pontaneamente sem nenhuma intervenção.1,2 Nos 

restantes casos poderá ser necessário a intervenção 

endoscópica e eventual cirurgia.1 A apresentação clí-

nica mais comum é odinofagia, disfagia, dor retroes-

ternal, sensação de corpo estranho e sialorreia.1 Os 

corpos pontiagudos ou penetrantes complicam em 

15 a 35% dos casos.3

 Caso Clínico
Apresenta-se o caso de uma doente de 65 anos de 

idade, do sexo feminino, que tinha como principal 

antecedente hipertensão arterial medicada e con-

trolada.

Recorreu ao Serviço de Urgência por ingestão de 

corpo estranho (espinha de bacalhau) com 4 horas 

de evolução e instalação súbita de disfagia.

Ao exame objetivo salientava-se equimose do pilar 

amigdalino anterior esquerdo. A laringoscopia indi-

reta e direta permitia constatar edema da aritenoi-
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de, prega ariepiglótica esquerda e apagamento do 

seio piriforme esquerdo, sem objetivação do corpo 

estranho.

Recorrendo à endoscopia digestiva alta, apenas se 

constatou edema e congestão do seio piriforme es-

querdo, sem evidência de corpo estranho. Recorren-

do à tomografia computorizada (TC) cervical (Figs. 

1-4) identificou-se corpo estranho com 26 mm alo-

jado no lobo esquerdo da tiroide, sem abcesso ou 

hematoma.

Perante estes achados optou-se por realizar cervi-

cotomia exploradora (Figs. 5-10).

 Discussão
De acordo com a literatura médica, apesar da inges-

tão de corpos estranhos ser comum, a perfuração e 

migração dos mesmos para estruturas justa-esofá-

gicas é rara (menos de 1% dos casos).4 Em caso de 

ingestão de corpo estranho, sobretudo pontiagudo 

ou penetrante, com instalação súbita de odinofagia, 

disfagia, sialorreia, ou na presença de sintomas e si-

nais de alarme, nomeadamente febre, toracalgia ir-

radiada à região interescapular e enfisema subcutâ-

neo, pode justificar-se a realização de TC para excluir 

complicações, mesmo que a fibroscopia e a endosco-

pia digestiva alta sejam normais.5 No caso descrito, o 

FIGURA 1. TC - espinha alojada no lobo esquerdo da  
tiroide, perfurando a hipofaringe com orientação oblíqua.

FIGURA 2. TC - espinha destacada.

FIGURA 3. TC - alojada na porção superior do lobo 
esquerdo da tiroide.

FIGURA 4. TC - espinha destacada.
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FIGURA 5. Incisão cervical anterior. 

FIGURA 6. Afastamento do bordo superior e inferior da 
incisão.

FIGURA 7. Dissecção por planos. 

FIGURA 8. Exploração digital.

FIGURA 9. Espinha in loco.

FIGURA 10. Espinha de bacalhau (dimensão relativa). 
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pela alta suspeita clínica. Entre as complicações des-

critas pela ingestão de espinha enumeram-se1,2,5: A 

migração profunda para o esternocleidomastóideo, 

para os espaços carotídeo (com possível rotura ca-

rotídea), submandibular, retrofaríngeo e tiroideu, 

ocorrência de pneumomediastino, mediastinite e 

fístula aortoesofágica. A penetração da tiroide é ex-

tremamente rara2 e, nos casos até hoje descritos, só 

se manifesta tardiamente com formação de abcesso 

tiroideu, sendo a cervicotomia o procedimento mais 

consensual para resgate do corpo estranho.2 O caso 

apresentado manifestou-se de forma rara, e a cervi-

cotomia permitiu a sua resolução sem complicações.
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Deiscência do Canal Semicircular 
Superior: Abordagem Cirúrgica

Superior Semi-Circular Canal Dehiscence:  
Surgical Aproach
Vítor Correia da Silva, Carla Guimarães Cardoso 

 Resumo
A síndrome de deiscência do canal semicircular superior é uma causa rara mas tratável de vertigem. Ca-

racteriza-se pela presença de fenómeno de Tullio, sinal de Hennebert e por hipoacusia de transmissão 

com presença de reflexo estapédico. O seu diagnóstico é confirmado por tomografia computorizada de 

alta resolução do osso temporal. O tratamento, no caso de clínica incapacitante, é cirúrgico.

Descreve-se o caso de uma mulher de 36 anos com síndrome de deiscência do canal semicircular supe-

rior com deiscência completa à direita e adelgaçamento ósseo à esquerda. A doente foi submetida, na 

Unidade de Otorrinolaringologia do CUF Porto Hospital, a uma abordagem via fossa média com repavi-

mentação. Verificou-se uma completa resolução da sintomatologia.

Estão descritas duas vias de abordagem, fossa média e transmastoideia, e duas formas de procedimento, 

oclusão ou repavimentação. A abordagem transmastoideia, embora seja mais familiar ao otorrinolaringo-

logista, permite apenas a oclusão da síndrome de deiscência do canal semicircular superior, a qual está 

associada a maior risco de lesão das estruturas vestibular e coclear. A abordagem via fossa média, embora 

mais invasiva permite optar pela oclusão ou pela repavimentação.

A abordagem via fossa média com repavimentação permitiu a resolução da sintomatologia com pre-

servação funcional. Trata-se do primeiro caso apresentado a nível nacional tratado exclusivamente por 

Otorrinolaringologia.
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 Introdução
Os princípios da fisiologia vestibular têm-se revela-

do úteis na identificação e determinação da etiolo-

gia dos distúrbios do labirinto. Em 1998, ao estudar 

padrões de nistagmo e resultados de tomografias 

computorizadas (TC) de ossos temporais em doen-

tes com vertigem induzida por estímulos sonoros 

intensos ou variações de pressão no ouvido médio 

ou intracranianas, Minor et al identificaram um gru-

po de doentes com nistagmo em plano paralelo ao do 

canal semicircular superior (CSCS) induzido pelos 

estímulos acima descritos.1
 
Todos os elementos des-

te grupo apresentavam imagens na TC de deiscência 

do canal semicircular superior. Em 1999 Smullen, 

Andrist e Gianoli apresentam três novos casos de 

DCSCS confirmados e tratados cirurgicamente.2

A deiscência do CSCS (DCSCC) é uma forma de fís-

tula perilinfática. Em circunstâncias normais só exis-

tem 2 pontos de aumento da compliance (sensíveis 

à pressão) no ouvido interno. A janela oval, através 

da qual a energia sonora é transmitida ao ouvido in-

terno via platina do estribo, e a janela redonda, atra-

vés da qual a energia transmitida se dissipa, após a 

sua viagem pela cóclea. Na SDCSCS é criada uma 

terceira janela. Os sintomas e sinais presentes nes-

ta síndrome devem-se às implicações fisiológicas da 

presença desta terceira janela.3

Embora rara, com uma prevalência de deiscência 

completa de 0,7% da população geral e de incom-

pleta (espessura de osso sobre o canal inferior a 

0,1 mm) de 1,3%, trata-se de uma entidade com 

impactos social e económico consideráveis, dado o 

quadro clínico associado.4,5

A sua etiologia mantém-se desconhecida, tendo sido 

propostas várias teorias.

Na SDCSCS os sintomas vestibulares são os mais 

comuns e os mais incapacitantes e podem incluir 

desequilíbrio crónico, fenómeno de Tullio, sinal de 

Hennebert e osciloscopia. 

Os sintomas e sinais auditivos devem-se igualmente 

ao efeito de terceira janela. Compreendem hipoacu-

sia, acufeno, autofonia e plenitude aural.6

O estudo complementar implica um estudo audio-

métrico que caracteristicamente mostra um gap aé-

reo-ósseo de 5 a 10 dB em 2 ou mais frequências, 

particularmente nos graves, com limiar ósseo nor-

malmente abaixo dos 0 dB. As provas de impedância 

são normais. Na eletrococleografia há uma elevação 

do potencial de soma relativamente ao potencial de 

ação (SP/AP >0,4). Relativamente à avaliação da fun-

ção vestibular os potenciais evocados miogénicos 

vestibulares cervicais e oculares apresentam baixos 

limiares e aumento das amplitudes (sensibilidade e 

especificidade de 80%). No caso de deiscências gran-

des pode haver uma hiporreflexia ipsilateral nas pro-

vas calóricas.7

Quando o quadro clínico e o estudo áudio-vestibulo-

métrico levantam a suspeita de DCSC, o diagnóstico 

deve ser validado com pedido de TC de alta resolu-

ção do osso temporal. Recomenda-se o uso de cor-

tes de 0,5 mm e reconstrução das imagens no plano 

do CSCS.7

Aproximadamente 1/3 dos doentes têm evidência 

de deiscência bilateral do CSCS. No caso de bilatera-

lidade, a clínica é mais exuberante num dos ouvidos.

Nas situações em que a clínica é incapacitante o 

tratamento é cirúrgico, estando classicamente des-

critas duas vias de abordagem, via fossa média e via 

transmastoideia, e duas formas de procedimento, 

oclusão e a repavimentação.8-10

A via transmastoideia implica a realização de uma 

mastoidectomia com identificação do CSCS e pos-

terior oclusão. Embora seja uma via de abordagem 

mais familiar ao Otorrinolaringologista, este proce-

dimento está associado a maior risco de lesão das 

funções vestibular e coclear.11

A via fossa média implica a realização de craniotomia 

e identificação do local de deiscência que poderá ser 

ocluído ou repavimentado por fáscia, cola biológica 

ou cimento biológico.12

Foi descrita, em 2002 por Kartush, uma nova abor-

dagem, abordagem transcanal minimamente invasi-

va com reforço das janelas redonda e/ou oval. Esta 

técnica baseia-se na tentativa de diminuir a com-

pliance das janelas redonda e oval através do seu 

reforço com fáscia e/ou cartilagem de forma a com-

pensar a existência de uma terceira janela.13
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A repavimentação e o reforço das janelas permite a 

manutenção das funções vestibular e coclear.

 Caso Clínico
Doente do sexo feminino, 36 anos, recorreu à con-

sulta externa de Otorrinolaringologia (ORL) do CUF 

Porto Hospital com um quadro progressivamente 

incapacitante, com 7 meses de evolução de vertigem 

desencadeada por ruídos intensos e manobras de 

Valsalva, hipoacusia direita e sensação de plenitude 

aural, sem acufeno. O ambiente de trabalho implica-

va a exposição, de forma episódica, a estímulos so-

noros intensos.

Dadas as implicações da clínica na sua qualidade de 

vida e no seu trabalho, a doente já tinha recorrido ao 

seu médico assistente de Medicina Geral e Familiar, 

tendo sido encaminhada para consulta de ORL onde 

foi medicada com beta-histina 25 mg bd e alprazo-

lam 0,5 mg bd. Por manutenção da sintomatologia, 

como referido, recorreu à nossa consulta.

Como antecedentes médicos salienta-se uma der-

matite de contacto grave, encontrando-se a doente 

medicada com ciclosporina.

Ao exame físico otorrinolaringológico apresentava 

uma otoscopia normal, com sinal de Hennebert. Sem 

nistagmo objetivável com manobras de Valsalva mas 

com queixas de vertigem.

FIGURA 1. Provas de impedância normais.

FIGURA 2. Estudo imagiológico com TC. FIGURA 3. Estudo imagiológico com TC.
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Apresentava prova de Romberg negativa mas com 

um Fukuda positivo com desvio para a direita. 

O restante exame revelou-se normal.

Efetuou estudo audiométrico, que mostrou uma hi-

poacusia de transmissão moderada direita e ligeira 

esquerda. As provas de impedância foram normais 

(Fig. 1).

Efetuou videonistagmografia que mostrou uma hi-

perreflexia bilateral de grau ligeiro.

Dada a suspeita de SDCSCS foi pedido estudo ima-

giológico com TC, que confirmou o diagnóstico (Figs. 

2 e 3).

Perante o quadro foi proposta à doente tratamento 

cirúrgico que esta aceitou. Assim, foi submetida a re-

pavimentação da deiscência do CSCS via fossa mé-

dia. A repavimentação foi efetuada com amálgama 

de pó de osso e cola de fibrina recoberta por fáscia 

temporal (Figs. 4 e 5).

A cirurgia e pós-operatórios decorreram sem inter-

corrências, tendo a doente tido alta ao fim de 4 dias.

Na 1ª consulta de pós-operatório, uma semana após 

a alta hospitalar, referia ausência de vertigem, dese-

quilíbrio ou osciloscopia. Efetuou estudo audiomé-

trico às 2 semanas de pós-operatório com encerra-

mento do gap aero-ósseo à direita (Fig. 6).

Decorridos 6 meses do tratamento cirúrgico, a 

doente mantém-se sem vertigem ou alterações do 

equilíbrio. Refere agora hipoacusia esquerda, sem 

acufeno.

 Discussão
Embora rara, a DCSCS é uma causa tratável de ver-

tigem e hipoacusia. O seu diagnóstico correto, para 

além de possibilitar o seu tratamento evita aborda-

gens diagnósticas e terapêuticas inapropriadas.

A abordagem via fossa média com repavimentação, 

embora seja menos familiar ao otorrinolaringologis-

ta, oferece a possibilidade de resolução da sintoma-

tologia ao mesmo tempo que permite manter o nor-

mal funcionamento do canal semicircular superior.

É apresentado um caso ilustrativo no tocante à dificul-

dade que por vezes surge na interpretação das quei-

xas dos doentes com DCSCS, levando à adoção de te-

rapêuticas ineficazes e adiando a resolução do quadro.

Uma vez feito e confirmado o diagnóstico cabe 

ao Otorrinolaringologista definir a melhor via de 

abordagem e a melhor técnica cirúrgica. Sendo 

uma preocupação cada vez mais premente, não só 

o tratamento da patologia mas também a preser-

vação funcional do órgão, parece-nos de particular 

FIGURA 4. Repavimentação. FIGURA 5. Repavimentação.
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relevância a abordagem via fossa média com repavi-

mentação do CSCS. Esta permite manter as funções 

auditiva e vestibular, conforme o caso apresentado.

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 
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Depressão Psicótica no Idoso:  
Desafio Diagnóstico e Papel  
da Eletroconvulsivoterapia

Psychotic Depression in the Elderly: Diagnostic Challenge 
and Role of Electroconvulsive Therapy
Ricardo Coentre, Amílcar Santos, Joana Lopes, Maria João Gracias, Miguel Talina

 Resumo
Os autores descrevem o caso clínico de um doente com 69 anos com depressão psicótica e sintomas físi-

cos exuberantes. Dados os sintomas físicos significativos e o escalão etário foi efetuada avaliação médica 

que permitiu excluir doença orgânica. Apesar da terapêutica psicofarmacológica realizada, o doente não 

apresentou melhoria clínica significativa. Foi efetuada terapêutica eletroconvulsiva ainda na fase aguda, 

e por recidiva sob terapêutica antidepressiva, também de continuação e de manutenção. Atingiu-se assim 

uma remissão total do quadro clínico e de funcionamento, tendo o doente retomado a sua atividade pro-

fissional. O relato deste caso justifica-se pela sua apresentação peculiar e pelo benefício alcançado com 

a realização da eletroconvulsivoterapia (aguda e de continuação/manutenção), associado a terapêutica 

psicofarmacológica que garantiu uma remissão clínica significativa.

PALAVRAS-CHAVE: Depressão; Eletroconvulsivoterapia; Idoso

KEYWORDS: Depression; Electroconvulsive Therapy; Aged

 Introdução
A depressão é uma doença de elevada prevalência, 

sendo que a sua incidência tem vindo a aumentar. O 

estudo epidemiológico de doença mental em Por-

tugal encontrou uma prevalência de vida de 16,7% 

para a perturbação depressiva major e de 1,4% 

para a distimia (perturbação depressiva persisten-

te).1 A etiopatogénese da perturbação depressiva é 

multifatorial. Os fatores genéticos contribuem para 

uma vulnerabilidade para a doença, que requerem a 

existência de fatores não genéticos para que esta se 

manifeste.2 Os fatores não genéticos incluem uso de 

substâncias, características de personalidade (ex.: 

neuroticismo, baixa autoestima) e eventos adversos 

(ex.: perda parental, trauma). Fatores psicológicos e 

sociais podem também contribuir para a etiologia da 

depressão. Todos estes fatores induzem alterações 

na estrutura e funções cerebrais, incluindo diversos 

neurotransmissores, eixo hipotálamo-hipófise-su-

pra-renal, córtex pré-frontal e ritmos circadianos 

que condicionam a depressão.3 
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significativo e que está associada a elevada comor-

bilidade, alteração da autonomia, uso excessivo de 

cuidados de saúde e aumento da mortalidade.4 O 

aumento do número de pessoas idosas eleva a fre-

quência de algumas doenças neuropsiquiátricas 

crónicas, entre elas a depressão. Para além dos fa-

tores de risco referidos para a depressão na popu-

lação em geral, no idoso acrescem outros como iso-

lamento social, viuvez, divórcio ou separação, baixo 

nível socioeconómico, comorbilidade médica em 

geral, defeitos cognitivos e de funcionamento.5 O 

diagnóstico diferencial da depressão no idoso é de-

safiante por múltiplos aspetos, como doença médica 

concomitante, sintomas de outras doenças que se 

sobrepõem aos da depressão (fadiga, perda de ape-

tite, queixas de memória etc.), queixas físicas impor-

tantes, dificuldades na comunicação devido a défices 

sensoriais, estigma associado à doença mental, etc. 

O tratamento da depressão no idoso, tal como nou-

tros grupos etários, inclui psicoterapia, psicofarma-

cologia e/ou eletroconvulsivoterapia.6 Na escolha da 

terapêutica antidepressiva, particular atenção deve 

ser dada às comorbilidades médicas e à polifarmácia, 

frequentes no doente idoso. A eletroconvulsivotera-

pia permanece uma importante opção terapêutica 

nos idosos, fundamentalmente pela sua segurança 

e eficácia. Está indicada nos casos que não respon-

deram à terapêutica antidepressiva, naqueles com 

depressão grave e em que existe risco para a vida 

do doente com necessidade de resposta terapêutica 

mais rápida.7 

 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, de 69 anos de idade, 

leucodérmico, casado, referenciado à consulta de 

Psiquiatria em abril de 2014, por quadro com cerca 

de seis meses de evolução de emagrecimento, obsti-

pação acentuada, insónia inicial e ansiedade psíqui-

ca. À observação, apresentava-se vígil, colaborante, 

orientado no espaço e no tempo, alo e autopsiqui-

camente. A memória e a capacidade de raciocínio 

estavam conservadas, todavia tinha cessado o tra-

balho na área da contabilidade onde se ocupava. O 

humor era depressivo. O doente manifestava ideias 

delirantes hipocondríacas, afirmando que tinha uma 

doença grave, provavelmente gastrointestinal, que 

justificava o seu emagrecimento e obstipação acen-

tuadas. Apresentava ainda ideação delirante de ruí-

na, referindo que o seu rendimento económico atual, 

sem que tivesse havido alterações significativas, não 

permitia adquirir os bens essenciais à sua vida. Não 

apresentava consciência mórbida significativa para 

o seu estado clínico. 

Nos antecedentes pessoais não apresentava his-

tória psiquiátrica significativa, sendo que estava 

medicado há três meses com bromazepam, 3 mg 

ao pequeno-almoço e zolpidem, 10 mg ao deitar, 

ambos prescritos pelo seu Médico de Família. Des-

tacava-se também a hipertensão arterial medicada 

com irbesartan/hidroclorotiazida 150/12,5 mg por 

dia e controlada. Apresentava história familiar de 

suicídio (tia materna aos 40 anos de idade) de cau-

sa desconhecida. 

Dada a gravidade do quadro clínico foi decidido o 

seu internamento imediato no Serviço de Psiquia-

tria, com a hipótese diagnóstica de perturbação de-

pressiva major, episódio único grave com sintomas 

psicóticos, sendo necessário excluir causa orgânica 

para a sua sintomatologia, nomeadamente doença 

neoplásica gastrointestinal. 

Durante o internamento realizou avaliação clínica 

laboratorial, que revelou ligeira anemia microcíti-

ca (hemoglobina: 12,4  g/dL; hematócrito: 37,4%; 

volume globular médio: 78,9 fL). Restantes valores 

analíticos sem alterações, incluindo função tiroideia, 

ácido fólico, vitamina B12 e serologias para sífilis, 

VIH 1 e 2. O doente realizou tomografia computo-

rizada crânio-encefálica que revelou “ausência de 

alterações da densidade ou da morfologia do parên-

quima encefálico, em particular sugestivas de lesão 

vascular ou ocupando espaço, supra ou infratento-

rial”. A ressonância magnética crânio-encefálica não 

mostrou também “significativas alterações de sinal 

subcortical, sendo normais as dimensões dos ventrí-

culos laterais, do 3º e 4º ventrículos sendo também 

adequadas e de acordo com o esperado no grupo 
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etário, a volumetria das cisternas da base e da fossa 

posterior, sem assimetrias focais”.

Como terapêutica prescreveu-se venlafaxina, que 

foi titulada até 225 mg por dia, mirtazapina 45 mg 

ao deitar e risperidona 2 mg ao deitar. O doente não 

apresentou melhoria clínica significativa, mantendo 

ideias delirantes hipocondríacas e sintomas físicos, 

como a obstipação marcada. Durante o internamen-

to iniciou ainda recusa alimentar. Realizou colonos-

copia que mostrou “duas angiodisplasias do cego, 

uma das quais com cerca de 18  mm e outra com 

6mm, sem evidência de hemorragia. Pólipo pedicula-

do com 8 mm, no cólon descendente, removido com 

ansa diatérmica, sem intercorrências, sem outras 

alterações do lúmen ou da mucosa”. O exame ana-

tomopatológico mostrou tratar-se de “pólipo séssil 

com adenoma tubular com displasia de baixo grau, 

totalmente excisado”. 

Apesar da terapêutica psicofarmacológica, o doente 

não apresentou melhoria clínica significativa ao fim 

de cerca de 6 semanas de internamento, sendo que 

teve inclusivamente que ser submetido a entubação 

naso-gástrica para garantir a sua alimentação. Foi 

então solicitado consentimento ao doente para tera-

pêutica com eletroconvulsivoterapia (ECT). Realizou 

então oito sessões de ECT na fase aguda, sendo que 

após a segunda sessão já apresentava melhoria clíni-

ca, alimentando-se sozinho. Apresentou melhoria clí-

nica progressiva, com remissão praticamente total do 

seu quadro clínico. Após alta retomou por completo 

a sua atividade profissional, mantendo a medicação 

anterior iniciada durante o internamento. O doente 

foi então seguido em consulta externa. Cerca de mês 

e meio depois apresentou agravamento clínico, com 

recidiva do seu quadro clínico inicial, tendo retomado 

então tratamento com ECT. Optou-se por efetuar te-

rapêutica com ECT continuação/manutenção, inicial-

mente uma sessão por semana, sendo que progres-

sivamente o período de tempo entre as sessões foi 

alargado para o tempo atual de uma sessão mensal. 

Presentemente mantém a remissão total do quadro 

clínico, sendo que já completou doze sessões de ECT 

C/M (cerca de um ano de follow-up) e mantém a tera-

pêutica psicofarmacológica descrita.

 Discussão
O caso clínico apresentado ilustra a particularida-

de de um quadro depressivo grave em idoso, sem 

antecedentes psiquiátricos relevantes. Quadro ca-

racterizado por humor depressivo, sintomas físicos 

exuberantes (emagrecimento, obstipação e disfagia) 

e ideação delirante congruente com o humor. Os sin-

tomas físicos iniciaram-se após a sintomatologia de-

pressiva. Neste caso salienta-se a verosimilhança das 

queixas físicas apresentadas, que obrigaram à realiza-

ção de completo estudo orgânico, com exames com-

plementares de diagnóstico para exclusão de causa 

médica explicativa. Do ponto de vista diagnóstico, o 

quadro psiquiátrico apresentado de novo em idoso, 

sem antecedentes psiquiátricos relevantes, obriga à 

exclusão de causa orgânica, nomeadamente, demên-

cia, acidentes cerebrovasculares, neoplasias, entre 

outras. Também importava excluir intoxicações por 

drogas e efeitos adversos de medicamentos. 

A utilização da ECT em doentes psiquiátricos é hoje 

uma prática comum, verificando-se um consenso 

sobre a sua segurança e elevada eficácia baseada 

em múltiplos estudos.8 Todavia esta intervenção 

terapêutica permanece controversa e estigmatiza-

da junto da população geral por informação errada 

ou incorreta, nomeadamente como o tratamento 

é hoje realizado.9 A principal indicação para a ECT 

é a depressão major grave, sendo uma terapêutica 

particularmente eficaz, de rápida ação e segura na 

depressão geriátrica com sintomas psicóticos.10 A 

ECT de continuação (até aos 6 meses) e manuten-

ção (após os 6 meses) visa prevenir respetivamente 

a recidiva e recorrência após remissão com sucesso, 

usando ECT na fase aguda. Tal como no caso apre-

sentado, a sua utilização fica reservada para doentes 

que responderam com sucesso a um curso de trata-

mento agudo e cuja farmacoterapia de continuação 

e manutenção apenas falhou na prevenção da recidi-

va e/ou recorrência.11 

A escolha da venlafaxina prende-se com o facto de 

ser antidepressivo com dupla ação noradrenérgica 

e serotoninérgica, com indicação e comprovada efi-

cácia na depressão major.12 Procurou-se evitar o uso 

de antidepressivos tricíclicos, pelo efeito adverso co-

mum anticolinérgico, com consequente agravamento 
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questão. A escolha do antipsicótico risperidona de-

correu do seu perfil atípico, com poucos efeitos extra-

piramidais e indicado na depressão refratária e com 

sintomas psicóticos.13 O antidepressivo mirtazapina 

foi usado com o objetivo fundamental de potenciar a 

terapêutica antidepressiva e com o seu efeito sedati-

vo ajudar a corrigir as alterações de sono.14,15 

 Conclusão
A peculiaridade deste caso reside na exuberância 

dos sintomas físicos em contexto de perturbação de-

pressiva em doente idoso, grupo etário cujo rápido 

crescimento exige respostas particulares e eficazes. 

Uma adequada avaliação do ponto de vista orgânico 

e psiquiátrico permitiu um diagnóstico diferencial 

correto. A escolha da terapêutica com ECT em fase 

aguda e de continuação/manutenção garantiu o êxi-

to da remissão total da sintomatologia, com retomar 

do funcionamento social e profissional do doente. 
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Descompressão Endoscópica 
Transesfenoidal do Nervo Ótico:  
Sucesso Após Complicações

Endoscopic Transsphenoidal Decompression of  
the Optical Nerve: Success After Complications
João Subtil1, João Pedro Araújo1, Ana Jardim1, Teresa Matos1, Maia Miguel2, José Saraiva1

 Resumo
Doente do sexo feminino, 38 anos, com meningioma encarcerando o nervo ótico direito, condicionando 

diminuição da acuidade visual ispsilateral, foi submetida a descompressão endoscópica transesfenoidal. 

Durante a cirurgia identificou-se uma fístula de líquor que foi coberta com retalho livre de mucosa e pen-

so de celulose oxidada que no pós-operatório originou um granuloma de corpo estranho e mucocelo es-

fenoidal condicionando cefaleias e nova diminuição da acuidade visual após uma melhoria transitória. A 

doente foi de novo operada: Removeu-se o corpo estranho e corrigiu-se de novo a fístula apenas com 

retalho livre composto de osso e mucosa e sem penso.

Desta vez observou-se uma recuperação gradual, com melhoria parcial da visão permanente. A tomogra-

fia computorizada confirma descompressão do nervo ótico e seio esfenoidal patente.

PALAVRAS-CHAVE: Descompressão Cirúrgica; Endoscopia; Meningioma; Nervo Ótico; Seio Etmoidal; 

Seio Esfenoidal

KEYWORDS: Decompression, Surgical; Endoscopy; Ethmoid Sinus; Meningioma; Optic Nerve; Sphenoid 

Sinus

 Introdução 
Caso clínico de uma descompressão endoscópica 

do nervo ótico por via transesfenoidal, em mulher 

de 38 anos com perda da acuidade visual ipsilate-

ral devido à compressão progressiva do nervo ótico 

por meningioma. 

A escolha deste caso, além da sua complexidade, sin-

gularidade e especificidades mais a baixo discutidas, 

pretende demonstrar que a equipa de Otorrinola-

ringologia e Neurocirurgia do CUF Descobertas 

Hospital acompanha os avanços recentes extraor-

dinários que se têm verificado ao nível da cirurgia 

endoscópica endonasal nomeadamente ao nível da 

cirurgia de base do crânio.

Existem historicamente várias técnicas cirúrgicas 

descritas, com vários tipos de abordagem, mas nos 
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popularidade entre os cirurgiões de base do crânio.1 

Esta técnica tem a grande vantagem de permitir uma 

ótima exposição do canal ótico e ápex orbitário e de 

ser minimamente invasiva. A sua utilização em pato-

logia traumática do nervo ótico está bem documen-

tada. No entanto, existe ainda pouca literatura rela-

tivamente à descompressão endoscópica do nervo 

ótico em patologia não traumática,1 como é o caso 

do meningioma aqui descrito. 

 Caso Clínico
Doente do sexo feminino, 38 anos, sem anteceden-

tes pessoais relevantes, com uma história de perda 

progressiva da acuidade visual à direita, 1/10 na 

altura. Esta perda foi confirmada por campimetria 

(Fig.  1) e potenciais evocados e devia-se a uma es-

tenose do canal ótico por um meningioma estudado 

por tomografia computorizada (TC) (Fig. 2) e resso-

nância magnética (RM). 

Perante esta situação, colocou-se indicação para 

descompressão cirúrgica do nervo ótico.

Cirurgia – descompressão endoscópica transesfe-

noidal do nervo ótico direito: 

Após descongestionamento das fossas nasais e infil-

tração com vasoconstritor nos territórios das artérias 

etmoidal anterior e esfenopalatina no lado direito, 

inspecionaram-se as fossas nasais com endoscópio 

de 30º. Foi realizada depois etmoidectomia posterior 

para expor a parede medial da órbita. Posteriormen-

te procedeu-se à esfenoidectomia com alargamento 

do ostium natural do seio esfenoide por forma a criar 

uma boa abertura da parede anterior deste seio que 

permitisse expor o nervo ótico. Já dentro do seio 

identificamos as principais referências anatómicas, 

nomeadamente os acidentes ósseos corresponden-

tes ao nervo ótico, à artéria carótida interna, o reces-

so ótico-carotídeo, e parte medial do ápex da órbita 

na parede lateral do seio, ao quiasma ótico, à sela tur-

ca e ao clivus esfenoidal na parede posterior. 

Depois destes passos obtivemos uma boa exposição 

do canal ótico e procedeu-se então à sua descom-

pressão. Neste caso começou-se anteriormente por 

FIGURA 1. Campimetria do olho direito – confirma 
diminuição da acuidade visual do olho direito.

FIGURA 2. TC dos seios perinasais onde se observa 
compressão do nervo óptico direito, evidente em 
comparação com o contralateral.

FIGURA 3. Seio esfenoidal onde se observa nervo ótico 
direito (NO) exposto, tendo sido removida a sua 
parede óssea medial ao longo de todo o seu trajeto. 
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remover a parte mais posterior lâmina papirácea (cer-

ca de 1 cm anterior à parede anterior do esfenoide) 

utilizando uma cureta, sempre com o cuidado de man-

ter íntegro o perióstio da órbita. Depois realizou-se a 

descompressão do canal ótico em toda a sua exten-

são, desde o anel de Zinn anteriormente até à apófise 

clinoideia posterior. Esta parte foi realizada primeiro 

com broca (sempre acompanhada de irrigação para 

não haver lesão térmica do nervo), e quando já só tí-

nhamos uma fina camada de osso usámos uma cureta 

para finalmente termos então completamente expos-

to o nervo ótico. Enviaram-se amostras de osso para 

análise por anatomia patológica. 

Durante esta exérese óssea observou-se pequena 

fístula de líquor iatrogénica que se corrigiu com re-

talho pediculado de mucosa septal e penso de celu-

lose oxidada (Surgicel®) com controlo imediato. 

Após revisão da hemóstase optou-se por não colo-

car nenhum tipo de tamponamento nasal. A doente 

teve alta ao 5º dia após a cirurgia, sem queixas, me-

dicada com antibiótico, corticoide nasal e sistémico 

e com indicação para repouso durante um mês. A TC 

de controlo realizada duas semanas depois confir-

mou descompressão do nervo em todo seu trajeto. 

A doente foi acompanhada semanalmente em con-

sulta, onde foi feito controlo da cicatrização e remo-

ção das crostas por endoscopia. A análise histológica 

dos fragmentos ósseos revelou osso sem atipia não 

sendo possível de distinguir entre osso normal e os-

teoma. Neste seguimento pós-operatório, após uma 

melhoria inicial de acuidade visual, ao fim de 3 sema-

nas a doente refere aparecimento de cefaleias e novo 

agravamento da visão que foi confirmado por Oftal-

mologia. Tendo em conta a persistência das queixas 

apesar de tratamento médico foi pedida ressonância 

magnética (RM) que confirmou o aspeto endoscópico 

de mucocelo do seio esfenoidal direito (Figs. 4 e 5). 

Aos 2 meses de pós-operatório optou-se então por 

realizar nova cirurgia para exploração endoscópica 

do seio esfenoidal. Nesta cirurgia por forma a au-

mentar a via de drenagem do seio esfenoidal fez-se 

revisão da esfenoidectomia direita com alargamento 

da abertura do seio ao respetivo ostium contralateral 

(esfenoidectomia esquerda) associada a remoção do 

septo intersinusal e da parte mais posterior do septo 

nasal (septectomia posterior). Durante o procedi-

mento encontrou-se tecido cicatricial no seio esfe-

noidal com núcleo fibroso (Fig. 6) que se removeu e 

enviou para análise histológica. Com isto expôs-se 

de novo a fístula de líquor criada na cirurgia prévia 

que foi novamente reparada, desta vez com recons-

trução com enxerto de osso autólogo do septo nasal 

e retalho livre de mucosa, sem penso. Mais uma vez 

não houve necessidade de tamponamento. A doente 

teve alta ao fim de uma semana medicada com anti-

biótico e corticoterapia local e sistémica e indicação 

para repouso. A Anatomia Patológica confirmou a 

suspeita de granuloma de corpo estranho em rela-

ção com a celulose utilizada no penso.

FIGURAS 4 E 5. RM, corte axial e sagital respetivamente, onde se observa preenchimento completo do seio esfenoidal 
direito. 

A B
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Tal como para a primeira cirurgia, durante o primeiro 

mês de pós-operatório a doente foi observada se-

manalmente em consulta para remoção de crostas 

e confirmar a cicatrização. A doente foi melhorando 

progressivamente, observando-se boa cicatrização, 

apresentando-se apenas com cefaleias episódicas, 

mas registando-se melhoria da visão para 5/10 

confirmada por campimetria (Fig. 7). O estudo ima-

giológico com TC (Fig. 8) realizado 4 meses depois 

permitiu confirmar que o seio esfenoidal já não se 

encontrava preenchido e mantinha a descompres-

são do nervo ótico.

A doente continua a ser acompanhada por Otorrino-

laringologia e Neurocirurgia.

 Discussão
Neste artigo, relata-se o caso de uma mulher com 

uma estenose do nervo ótico cujo diagnóstico pre-

sumido foi de meningioma da apófise clinoide direi-

ta, que condicionou uma perda severa da acuidade 

visual ipsilateral. A descompressão do nervo ótico 

era a única opção possível para tentar recuperar a 

visão, e mesmo explicando que não se podia garantir 

melhoria da visão, a doente optou pela cirurgia. 

Apesar de existirem vias cirúrgicas diferentes, optou-

-se pela via endoscópica endonasal tendo em conta 

a sua menor invasibilidade e morbilidade. Além disso 

permite um melhor acesso e com boa visibilidade do 

trajeto do nervo ótico na parede do seio esfenoidal. 

Como referido na introdução, poucos estudos exis-

tem acerca do uso desta cirurgia em patologia não 

traumática do nervo ótico que é rara. Exemplos de 

causas de estenose do nervo ótico na sua porção in-

tracanalicular são: Tumores (meningioma, displasia 

fibrosa), hipertensão intracraniana idiopática ou in-

feções como um pseudotumor inflamatório.1 O facto 

de não haverem estudos prospetivos com esta técni-

ca faz com que os benefícios na acuidade visual se-

jam ainda questionados.1 No entanto os resultados 

positivos publicados (37,5-70%)1 fazem crer que é 

uma opção segura e eficaz.

FIGURA 8. TC em corte axial evidenciando 
descompressão do nervo ótico e seio patente. 

FIGURA 7. Confirmação da melhoria da acuidade visual 
pós-operatória por campimetria. 

FIGURA 6. Granuloma de corpo estranho (CE) do seio 
esfenoidal.
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tores destacam:

• A importância da descompressão do canal ótico 

em toda a sua extensão, desde o anel de Zinn até à 

apófise clinoide, expondo o mais possível o nervo. 

Estes aspetos pensam terem sido essenciais para o 

sucesso obtido, nomeadamente no que diz respeito 

à visão. 

• Estudo da anatomia local pré-operatório por TC 

para evitar complicações: É importante avaliar o 

complexo esfeno etmoidal, verificar se existem célu-

las esfeno-etmoidais, avaliar o nervo ótico, a espes-

sura e densidade do osso que o cobre, a posição da 

artéria carótida interna e se esta está deiscente ou 

não. Este estudo e conhecimento anatómico permi-

tiu que não se usasse neuro-navegação. 

• Conhecer as complicações possíveis: Durante a ci-

rurgia observou-se uma fístula de líquor iatrogénica, 

que é uma complicação descrita neste tipo de cirur-

gia,2 pois sabe-se que o nervo ótico é uma extensão do 

cérebro e como tal está envolvido pelas três camadas 

meníngeas. Outra particularidade interessante deste 

caso é o relato da complicação que resultou do uso do 

penso de celulose oxidada na correção desta fístula. 

Os autores consideram que a presença deste material 

estranho levou à formação de um granuloma que aca-

bou por preencher o seio esfenoidal condicionando 

reagravamento das queixas visuais e aparecimento 

de cefaleias algumas semanas após a primeira cirur-

gia. Num segundo procedimento a correção da fístu-

la já foi feita apenas com material autólogo (enxerto 

composto de osso e mucosa). Os autores pensam que 

este é um exemplo que fundamenta a sua ideia de que 

para pequenas fístulas o uso de retalhos livres de mu-

cosa e osso na sua correção parece ser mais seguro e 

igualmente eficaz. 

• Os cuidados pós-operatórios: De extrema impor-

tância para o êxito obtido nesta cirurgia e neste tipo 

de procedimentos os autores destacam como essen-

ciais o uso de antibióticos, a corticoterapia sistémica 

e local, e o acompanhamento regular com observa-

ção semanal em consulta para endoscopia e remo-

ção de crostas. 
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Diagnóstico e Tratamento Tardio de 
Luxação Cervical Bilateral Pós-Traumática: 
Caso Clínico e Revisão da Literatura

Treatment of Old Cervical Bilateral Facet Dislocation:  
Case Report and Literature Review
Rui Vaz1,2,3, Marisa Cunha2, Pedro Santos Silva1,2, Paulo Pereira1,2,3 

 Resumo 
O diagnóstico tardio de luxações facetárias bilaterais cervicais pós-traumáticas é uma ocorrência rara-

mente descrita na literatura, o que levanta problemas na orientação terapêutica destes doentes. Apre-

senta-se o caso clínico de uma doente de 44 anos, observada na consulta de Neurocirurgia por cervi-

calgia persistente, 8 meses após um politraumatismo. O exame físico não revelou evidência de défices 

neurológicos. O estudo imagiológico revelou uma luxação facetária bilateral em C5-C6. Neste contexto 

a doente foi submetida a tratamento cirúrgico por abordagem combinada (posterior-anterior-posterior) 

sob monitorização neurofisiológica intra-operatória. 

PALAVRAS-CHAVE: Luxações; Vértebras Cervicais; Traumatismos da Medula Espinal

KEYWORDS: Cervical Vertebrae; Dislocations; Spinal Cord Injuries

 Introdução 
A coluna cervical é o segmento vertebral mais fre-

quentemente afetado em traumatismos de alta 

energia.1 Cerca de 6-15% das lesões da coluna cer-

vical correspondem a luxações facetárias, estando 

luxações bilaterais frequentemente associadas a le-

são neurológica.2 De acordo com o sistema de Clas-

sificação Filogenética de Allen,3 luxações facetárias 

cervicais bilaterais (LFCB) resultam de um mecanis-

mo de hiperflexão e posterior distracção da coluna 

cervical, geralmente com deslocamento anterior de 

50% ou mais, do corpo vertebral superior sobre cor-

po vertebral inferior. A necessidade de estabilização 

cirúrgica dos casos de LFCB reúne consenso.4 

Na literatura, a frequência de lesões cervicais não 

diagnosticadas varia entre 5% a 20%.5 No entanto, 

casos de diagnóstico tardio de LFCB (superior a 3-8 

semanas) encontram-se raramente descritos, o que 

levanta problemas na orientação terapêutica destes 

doentes. As principais questões relacionam-se com 

o risco de deterioração neurológica e com a técnica 

cirúrgica, nomeadamente as diferentes combina-

ções de abordagens cirúrgicas. 
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Apresentamos uma revisão da literatura e caso clí-

nico ilustrativo de uma LFCB diagnosticada e trata-

da de forma eficaz 8 meses após o traumatismo. Na 

nossa revisão, apenas dois autores6,7 descreveram 

casos semelhantes, com tempo de evolução igual ou 

superior (8 e 14 meses). Este caso clínico reforça a 

importância do tratamento cirúrgico das luxações 

facetárias bilaterais cervicais mesmo quando, como 

no presente caso, o diagnóstico é tardio. Realçamos 

a importância da monitorização neurofisiológica in-

tra-operatória nestes casos, fundamental ao permi-

tir um diagnóstico precoce de eventual atingimento 

mielo-radicular resultante da manipulação cirúrgica 

imprescindível, tendo pois um contributo importan-

te na redução da morbilidade cirúrgica. 

 Caso Clínico
Doente de 44 anos, sexo feminino, sem anteceden-

tes pessoais de relevo. História de politraumatismo 

na sequência de atropelamento, tendo recebido na 

altura assistência hospitalar com alta subsequente, 

medicada com analgésico. Após 8 meses, por manu-

tenção de quadro álgico cervical incapacitante com 

características mecânicas, recorreu à consulta. O exa-

me físico não revelou défices neurológicos. O estudo 

imagiológico demonstrou uma subluxação anterior 

de 50% do corpo vertebral de C5 sobre C6 com des-

locamento bilateral das facetas C5-C6 (DFS3 – Clas-

sificação de Allen3), (Figs. 1 e 2). A ressonância mag-

nética (RM) mostrou prolapso do disco intervertebral 

C5-C6, com obliteração do espaço subaracnoideu 

anterior, sem hipersinal medular (Fig.  3). De acordo 

com os achados clínicos e imagiológicos, este caso 

pontuava 6 no sistema de Classificação de Lesões 

da Coluna Cervical Subaxial (SLIC).8 Neste contexto 

a doente foi submetida a tratamento cirúrgico por 

abordagem posterior-anterior-posterior, inicialmen-

te com facetectomia parcial bilateral C5 e C6 por via 

posterior, que permitiu redução parcial do desloca-

mento; de seguida foi realizada discectomia anterior 

C5-C6 e artrodese com auto-enxerto (crista ilíaca) e 

placa, obtendo-se redução completa após distracção 

do espaço discal; no final, foi realizada nova via poste-

rior para fixação bilateral com parafusos nas massas 

laterais e placas de titânio em C5 e C6. A cirurgia foi 

efetuada sob monitorização neurofisiológica intra-

-operatória (MNIO) com potenciais somatossensiti-

vos e potenciais evocados, não tendo sido registada 

qualquer interferência nestes potenciais durante o 

posicionamento e cirurgia.

FIGURA 1. Radiografias cervicais de perfil mostraram subluxação anterior de 50% do corpo vertebral de C5 sobre C6 
com deslocamento bilateral das facetas C5-C6 (A) flexão (B) extensão.
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O pós-operatório decorreu sem complicações ou 

ocorrência de défices neurológicos. A radiografia 

cervical de perfil pós-operatória, em flexão e exten-

são, demonstra boa colocação da instrumentação e 

ausência de sinais de instabilidade (Fig. 4). Aos 6 me-

ses de seguimento a doente mantém melhoria muito 

significativa da cervicalgia e ausência de limitação 

nas atividades de vida diária.

 Discussão
Deslocações facetárias bilaterais na coluna cervical 

subaxial são lesões instáveis, frequentemente as-

sociadas a défices neurológicos significativos. Um 

estudo por RM realizado por Carrino et al,9 em 30 

doentes com LFCB mostrou: Disrupção do ligamen-

to longitudinal anterior (26,7%), herniação ou dis-

rupção do disco intervertebral (90%), disrupção do 

ligamento longitudinal posterior (40%), fratura fa-

cetária (63,3%) e disrupção do complexo ligamentar 

da coluna posterior (97%). O tratamento precoce 

é necessário para prevenir o risco de deterioração 

neurológica adicional. No entanto, alguns doentes 

apresentam lesões neurológicas minor ou ausen-

tes10 o que, nalguns casos, poderá justificar o atraso 

no diagnóstico. Adicionalmente, a falha no diagnósti-

co inicial de lesões cervicais não é incomum, mesmo 

recorrendo a estudos por tomografia computadori-

zada (TC) e RM.11 Um estudo realizado por Platzer 

et al5 que incluiu 367 doentes com lesões cervicais, 

mostrou uma taxa de falência diagnóstica de 4,9%, 

apontando como principais razões para o atraso no 

diagnóstico a interpretação errónea dos achados ra-

diológicos e realização de conjuntos de incidências 

radiográficas incompletos.

FIGURA 2. Cortes sagitais da tomografia computadorizada mostraram anterolistesis de C5 sobre C6, com luxação 
facetária direita e subluxação facetária esquerda em C5-C6.

A B

FIGURA 3. Corte sagital, ponderação T2, da ressonância 
magnética nuclear revelou prolapso do disco 
intervertebral C5-C6, com obliteração do espaço 
subaracnoideu anterior, sem hipersinal medular.
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tárias cervicais bilaterais tardias descritos na litera-

tura,6,7,10,12-18 encontrando-se os principais achados 

sumarizados na Tabela 1. A nossa doente, 44 anos 

de idade com LFCB em C5-C6 foi submetida a trata-

mento 32 semanas após a lesão traumática. A maio-

ria (80%) dos casos revistos foi tratado antes das 

12 semanas. Apenas dois autores reportaram uma 

evolução semelhante ao caso clínico descrito por 

nós, o doente com tratamento mais tardio na série 

de Bartels e Donk6 (32 semanas) e um caso clínico 

apresentado recentemente por Srivastava et al,7 tra-

tado após as 98 semanas. Tal como descrito pelos 

autores, nem todos os casos correspondem a falha 

no diagnóstico, existindo outras razões para atrasos 

no tratamento, como tentativas de tratamento con-

servador, perda no seguimento e procura de uma se-

gunda opinião pelo doente.

O tempo necessário para considerar uma lesão 

como tardia varia entre 3,10,13-15 416,17,19e 86 sema-

nas, de acordo com o autor. Todos estes casos têm 

em comum o facto das lesões não serem tratadas no 

período apropriado e as opções terapêuticas serem 

limitadas no momento do diagnóstico. O diagnós-

tico tardio das LFCB representa um desafio, uma 

vez que o tratamento ideal destes casos não está 

estabelecido na literatura.14 Deformidade progres-

siva, fusão óssea, envolvimento articular por tecido 

fibroso, disrupção ligamentar e dos tecidos mo-

les, remodelação articular e risco de deterioração 

neurológica contribuem para o dilema cirúrgico. O 

tratamento conservador está associado a uma alta 

taxa de recidiva.14

Encontram-se descritas diversas abordagens cirúr-

gicas para o tratamento de doentes com LFCB tar-

dias, utilizando combinações de acessos anteriores 

e posteriores e instrumentação. O tratamento ideal 

tem como objectivos a obtenção de alinhamento 

sagital adequado, descompressão das estruturas 

neurológicas, fusão sólida e alívio da dor. Uma re-

dução anatómica requer o uso de um procedimen-

to combinado. A redução fechada por tração é bem 

sucedida em apenas 20% dos casos que se apresen-

tam mais de 72 horas após a lesão.3 A remoção do 

tecido fibroso que funde as facetas, desbloquean-

FIGURA 4. Radiografias cervicais de perfil pós-
operatórias mostraram boa colocação da 
instrumentação e ausência de sinais de instabilidade 
(A) posição neutra (B) flexão (C) extensão.
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do-as, de forma a permitir redução adicional pode 

ser um primeiro passo, apesar da redução total só 

ser possível após distração do espaço discal, devi-

do à resistência oferecida pelas articulações unco-

vertebrais.6 Na nossa revisão da literatura, apenas 

dois autores6,7 optaram pela abordagem cirúrgica 

posterior-anterior-posterior. Bartels e Donk6 re-

portaram os primeiros dois casos com acesso an-

terior inicial, sendo que as tentativas de redução 

do deslocamento após a discectomia falharam em 

ambos os casos, apesar de diversas tentativas de 

manipulação. No entanto, unicamente com liber-

tação posterior, a redução não foi possível, tendo 

sido obtida apenas após distracção do espaço dis-

cal. Com base nesta experiência, os autores altera-

ram a estratégia de forma a incluir um procedimen-

to posterior-anterior-posterior, no qual as facetas 

são completamente libertadas e o deslocamento é 

reduzido após discectomia, com fixação posterior 

subsequente. Com esta sequência, o número de 

posicionamentos é reduzido (dois ao invés de três). 

A mesma opção cirúrgica foi também descrita por 

Srivastava et al. Concordando com a experiência de 

Bartels e Donk6 e de Payer e Tessitore,17 optaram 

pela abordagem posterior-anterior-posterior, com 

resultados satisfatórios. Gonschorek,20 no comen-

tário sobre esse artigo recomenda também a opção 

por via posterior-anterior-posterior, ressalvando 

a presença de herniação discal significativa como 

indicação para um acesso anterior inicial. Payer e 

Tessitore17 relatam um caso clínico com aborda-

gem anterior-posterior-anterior, no qual surgiram 

dificuldades na redução inicial e colocação da cage, 

tal como previamente descrito. 

Hassan et al10 reportaram uma série de 10 doentes 

com LFCB tardia tratada inicialmente com uma se-

mana de tração craniana. A redução foi conseguida 

em apenas 2 doentes, sendo seguida de discecto-

mia anterior e fusão. Madhavan et al16 incluíram 

3 casos de LFCB na sua série de lesões da coluna 

cervical, identificando-os como lesões secundarias 

tratadas com revisão do acesso posterior prévio; 1 

caso foi tratado de forma conservadora. Os casos 

descritos por Barrenechea et al12 e Sanaullah et al18 

são relativamente precoces, com 8 semanas. Liu et 

al,15 Jain et al,14 e Goni et al13 descreveram proce-

dimentos posterior-anterior em pequenas séries 

de LFBC, reportando redução bem sucedida após 

libertação posterior e colocação de arame inte-

respinhoso para fixação posterior. Tal como des-

crito previamente, um acesso inicial posterior não 

é suficiente para assegurar redução satisfatória, 

particularmente nos casos mais tardios e nos quais 

não foi realizada libertação das articulações unco-

vertebrais; além disso, o arame interespinhoso não 

oferece a estabilidade dos parafusos colocados nas 

massas laterais.

Em geral, nos casos descritos foi possível obter con-

dições neurológicas e biomecânicas satisfatórias. 

Estes resultados favoráveis ressalvam a importância 

e segurança do tratamento das LFCB tardias. A uti-

lização da MNIO tem alcançado importância cres-

cente, como ilustrado nos artigos mais recentes da 

nossa revisão.7,12 Num procedimento de múltiplas 

fases, que inclui redução de um deslocamento signi-

ficativo, diversos posicionamentos e descompressão 

das estruturas neurológicas, a MNIO aumenta a se-

gurança do doente e a confiança do cirurgião, contri-

buindo para melhores resultados. 

 Conclusão
O tratamento cirúrgico tardio das LFCB é seguro 

e essencial para a correção da deformidade e des-

compressão das estruturas neurológicas, indepen-

dentemente do tempo decorrido. Nestes casos é 

necessário considerar procedimentos de múltiplas 

fases para uma redução bem sucedida. De forma a 

minimizar o tempo cirúrgico e os posicionamentos 

necessários, a opção pela abordagem posterior-an-

terior-posterior parece-nos a adequada. O recurso 

a MNIO contribui para melhorar resultados.
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Doença de Still do Adulto

Adult-Onset Still Disease
Patrícia Pereira, Luís Campos

 Resumo
A doença de Still do adulto é uma doença inflamatória sistémica, rara, de etiologia desconhecida, classica-

mente caracterizada pela tríade de febre elevada, rash cutâneo típico e artrite/artralgias. 

Uma mulher de 30 anos, previamente saudável, recorreu à Consulta de Doenças Autoimunes da CUF 

Belém Clínica após vários episódios, de caráter recorrente, caracterizados por febre elevada, rash cutâ-

neo, odinofagia, adenopatias e artralgias, os quais se prolongaram durante cerca de 10 meses. Analitica-

mente destacava-se elevação dos parâmetros inflamatórios, nomeadamente elevação da ferritina. Após 

exclusão de outras prováveis etiologias, e com base nos critérios de Yamaguchi, foi feito o diagnóstico de 

doença de Still do adulto. 

Este caso ilustra a dificuldade de diagnóstico desta patologia, sendo este frequentemente moroso devido 

à inespecificidade de sintomas e à inexistência de um teste específico de doença.

PALAVRAS-CHAVE: Doença de Still de Início Tardio; Doenças da Pele

KEYWORDS: Skin Diseases; Still’s Disease, Adult-Onset

 Introdução
A doença de Still do adulto é uma doença inflama-

tória sistémica, de etiologia desconhecida, caracte-

rizada por febre elevada, rash cutâneo evanescente 

e artrite.1,2 Tem uma incidência anual de 0,16 casos 

por 100.000 habitantes, com igual distribuição por 

géneros, atingindo predominantemente adultos 

jovens.3-5 Na maioria das vezes, o seu diagnóstico é 

complexo devido à enorme variabilidade de formas 

de apresentação e à ausência de um exame específi-

co de diagnóstico.6
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 Caso Clínico
Os autores pretendem ilustrar o caso de uma mulher 

de 30 anos, sem antecedentes pessoais de relevo, 

que recorre à Consulta de Doenças Autoimunes em 

abril de 2013 por um quadro com duas semanas de 

evolução de febre diária, de predomínio vespertino, 

com temperatura axilar máxima de 39ºC, associada 

a odinofagia, adenopatias cervicais e submandibu-

lares dolorosas, rash cutâneo maculopapular (Fig. 

1) na face, tronco e membros, não pruriginoso, e po-

liartrite de ritmo inflamatório, bilateral, migratória 

e aditiva, com envolvimento dos punhos, joelhos e 

articulações tibiotársicas. 

Referia, cerca de dez meses antes de recorrer à 

consulta, quadros clínicos com características seme-

lhantes ao descrito, com caráter recorrente:

O primeiro episódio ocorreu em junho de 2012, 

tendo-se caracterizado por febre, odinofagia e 

adenopatias cervicais, interpretado como infeção 

respiratória de etiologia viral. Foi medicada com 

anti-inflamatório não esteroide (AINE), com melho-

ria. Durante esta terapêutica iniciou rash cutâneo 

maculopapular, que envolvia apenas os membros 

inferiores, colocando-se a hipótese diagnóstica de 

toxidermia ao AINE, tendo iniciado corticoterapia e 

obtendo-se resolução das queixas. 

Permaneceu assintomática durante dois meses, al-

tura em que ocorreu recrudescência da sintomato-

logia, tendo, nessa altura, sido excluída a hipótese de 

doença linfoproliferativa. Foi medicada com amoxi-

cilina, ácido clavulânico e AINE, verificando-se me-

lhoria do quadro. 

Após um mês sem qualquer sintoma iniciou artrite 

com as características suprarreferidas, tendo-se 

automedicado com AINE, com total resolução das 

queixas. 

Três meses depois apresentou-se com febre, odino-

fagia e rash cutâneo, identificando-se, no decurso do 

estudo etiológico, elevação das transaminases (cer-

ca de 10 vezes o limite superior do normal). Realizou 

ecografia abdominal que descreveu hepatomegália 

com parênquima homogéneo, tendo sido novamen-

te medicada com AINE com resolução do quadro 

clínico. Permaneceu, posteriormente, assintomática 

durante um período de três meses, altura em que 

recorreu à Consulta de Doenças Autoimunes com o 

quadro inicialmente referido.

FIGURA 1. Rash cutâneo com envolvimento da face (A) e membro inferior (B). 
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Foram excluídas patologias com quadros clínicos 

semelhantes, nomeadamente infeciosas, doenças 

linfoproliferativas, sarcoidose e outras doenças au-

toimunes (Tabelas 1 e 2).

Após exclusão das patologias referidas e de acordo 

com os critérios de Yamugachi7 (Tabela 3) foi estabe-

lecido o diagnóstico de doença de Still do adulto. Foi 

instituída terapêutica com prednisolona na dose de 

1 mg/kg/dia, com reagravamento da sintomatologia 

após redução da dose de prednisolona. Nessa altura 

foi iniciada terapêutica oral com hidroxicloroquina 

400 mg/dia, metotrexato 10 mg/semana e manteve 

terapêutica com prednisolona 10 mg/dia, com me-

lhoria clínica e laboratorial.

TABELA 1. Resultados da investigação diagnóstica I.

Resultados laboratoriais

Vírus Epstein Barr (IgM, IgG) Negativo, Positivo

Citomegalovírus (IgM, IgG) Negativo, Negativo

Toxoplasma gondii (IgM, IgG) Negativo, Negativo

Parvovírus B19 (IgM, IgG) Negativo, Negativo

Mycoplasma pneumoniae  
(IgM, IgG)

Negativo, Negativo

Leptospira (IgM, IgG) Negativo, Negativo

VDRL Negativo

Título de antiestreptolisina 
O (TASO)

Negativo

VIH 1 e 2 Negativo

VHC Negativo

VHB (Ag Hbs, Ac anti-Hbc, 
Ac anti-Hbs)

Não reativo, Não 
reativo, Positivo

Igra Negativo

Hemoculturas  
e Urocultura

Negativas

Enzima conversora  
de angiotensina (ECA)

37 (<68)

ANAs 1/180

ENAs Negativo

p-ANCA, c-ANCA Negativos

Fator reumatoide <10

TABELA 3. Critérios de diagnóstico de Yamaguchi. 

Critérios de diagnóstico da doença de Still  
do adulto

Major 

• Febre ≥39ºC (≥1 semana)

• Artralgias ou artrite (≥2 semanas)

• Rash típico

• Leucocitose (≥10.000/microL)  

com ≥80% neutrófilos

Minor
• Odinofagia

• Linfadenopatias

• Hepatomegália ou esplenomegália

• Elevação das transaminases

• ANA e FR negativos

Presença de 5 critérios (≥2 critérios major)

TABELA 2. Resultados da investigação diagnóstica II.

Exames imagiológicos

Radiografia de tórax Sem alterações

Ecografia abdominal Sem alterações

Ecocardiograma 
transtorácico

Sem sinais diretos ou 
indiretos de vegetações 
valvulares

TC tóraco-abdómino- 
-pélvica

Sem alterações

Da observação na Consulta destacava-se a existên-

cia de adenomegálias na região cervical, submandi-

bular e supraclavicular esquerda, dolorosas à pal-

pação, móveis, de bordos regulares e consistência 

elástica, bem como ligeiro edema e dor à palpação 

das articulações dos punhos, joelhos e tibiotársicas. 

Analiticamente destacava-se anemia normocítica 

e normocrómica (Hb 10,6 g/dL; VGM 85,6 fl; HGM 

26 pg); leucocitose (22,4x103/L) com neutrofilia 

(82,4%); trombocitose (415x109/L) e elevação dos 

marcadores inflamatórios (velocidade de sedimenta-

ção 89 mm na 1ª hora; proteína C-reativa 5,8 mg/dL 

e ferritina 1100 ng/l). Apresentava função hepática, 

marcadores de colestase e citólise hepáticos, função 

renal e ionograma completo dentro dos parâmetros 

da normalidade; o sedimento urinário não apresen-

tava alterações.
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 Discussão
A doença de Still do adulto foi descrita pela primei-

ra vez por Bywaters em 1971, permanecendo a sua 

etiologia desconhecida.1,8 Fatores genéticos e agen-

tes infeciosos, como o vírus Epstein-Barr, citome-

galovírus, parvovírus B19 Yersinia enterocolítica e 

Mycoplasma pneumoniae parecem desempenhar um 

importante papel na sua etiopatogénese.1

Clinicamente é caracterizada pela tríade clássica de 

febre elevada, rash cutâneo característico e artri-

te/artralgias.1 À semelhança do caso apresentado, 

a febre é habitualmente elevada (frequentemente 

>39ºC), com um ou dois picos diários, de predomí-

nio vespertino, cedendo parcialmente aos antipiré-

ticos. O rash cutâneo típico é evanescente, macular 

ou maculopapular, de cor salmão, não pruriginoso, e 

ocorre aquando dos picos febris, desaparecendo com 

a apirexia. Envolve predominantemente o tronco e 

os membros, podendo ocorrer nas palmas das mãos, 

plantas dos pés ou face, como no caso descrito.1 Da-

das as possíveis semelhanças, as alterações cutâneas 

são frequentemente confundidas com reações alér-

gicas secundárias a fármacos. As artralgias, com ou 

sem artrite, constituem uma manifestação clínica na 

maioria dos doentes. Embora o envolvimento possa 

ser oligoarticular, o habitual é que seja poliarticular e 

aditivo, envolvendo predominantemente os joelhos, 

punhos e tibiotársicas, como no caso apresentado 

sendo menos comum o atingimento dos cotovelos, 

interfalângicas proximais e distais, articulação do om-

bro e temporomandibular.1 A presença de odinofagia 

é um achado comum – numa série de 341 casos, a 

odinofagia foi descrita em 69% dos doentes, podendo 

preceder o aparecimento da restante sintomatologia 

e ter caráter recorrente,9 como se verificou no caso 

descrito. Cerca de metade dos doentes apresenta 

adenomegálias cervicais e dolorosas, sendo a esple-

nomegália um achado menos habitual.10 A ocorrência 

de alterações das transaminases e de hepatomegália 

é, igualmente, comum.5

O acometimento de outros sistemas de órgãos é 

raro, embora possa surgir envolvimento dos siste-

mas respiratório (derrame pleural, fibrose pulmonar 

e síndrome de dificuldade respiratória aguda),1 car-

díaco (pericardite e/ou miocardite, tamponamento 

cardíaco),2 hematológico (púrpura trombocitopénica 

trombótica, síndrome hemofagocítico),1 renal (nefrite 

intersticial, glomerulonefrite, amiloidose secundária), 

neurológico (meningite assética, encefalite) ou oftal-

mológico (uveíte, queratoconjuntivite sicca).1

Apesar do diagnóstico desta entidade ser clínico, exis-

tem alterações analíticas características que podem 

auxiliar ao seu estabelecimento, tal como a eleva-

ção de parâmetros inflamatórios e proteínas de fase 

aguda, como a velocidade de sedimentação, a pro-

teína C-reativa e a ferritina sérica.1,10 Relativamen-

te a esta última, de acordo com diversos autores,10 

quando se verifica uma elevação cinco vezes superior 

ao limite superior da normalidade (ferritina sérica 

>1000 ng/mL), traduz-se numa sensibilidade de 80% 

e numa especificidade de 46% para o diagnóstico de 

doença de Still do adulto. A presença de leucocitose 

com predomínio de polimorfonucleares é habitual, 

bem como a existência de anemia normocítica e nor-

mocrómica e de trombocitose.1 Ao contrário do que 

ocorre em diversas doenças autoimunes, o estudo 

imunológico na doença de Still do adulto é tipicamen-

te negativo: anticorpos antinucleares (ANA) e fator 

reumatoide são negativos na grande maioria dos ca-

sos, podendo apresentar um título baixo em 10% dos 

doentes, geralmente de forma transitória.11

O caso clínico apresentado pretende ilustrar a di-

ficuldade diagnóstica da doença de Still do adulto, 

quer pela inespecificidade da sintomatologia, quer 

pela ausência de um marcador específico de doença. 

Assim, é imperativa a exclusão de outras patologias 

que cursam com quadros clínicos semelhantes, no-

meadamente infeções (sobretudo de etiologia viral), 

neoplasias (com maior ênfase para as doenças lin-

foproliferativas), outras doenças do foro autoimu-

ne (nomeadamente doenças do tecido conjuntivo, 

vasculites) e doenças granulomatosas (como a sar-

coidose).1,12 O facto de se tratar de um diagnóstico 

de exclusão resulta, muitas vezes, num atraso do 

diagnóstico. Algumas séries de casos13 referem que 

a identificação desta patologia é feita, em média, 6,9 

meses após o início dos sintomas; no caso apresen-

tado, o estabelecimento do diagnóstico tardou cerca 

de 1 ano. Vários critérios de diagnóstico foram pro-

postos até à atualidade, sendo os critérios de Yama-

guchi et al7 os mais comummente utilizados (Tabela 

3), permitindo uma sensibilidade de 93,5% na identi-

ficação da doença.14
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O tratamento inicial da doença de Still do adulto con-

siste na utilização de anti-inflamatórios não esteroi-

des; no entanto, a maioria dos doentes necessitará de 

terapêutica com corticosteroides para controlo dos 

sintomas.1 O esquema mais habitual baseia-se na uti-

lização de prednisolona na dose de 0,5-1 mg/kg/dia, 

sendo que cerca de 76% dos doentes responde favo-

ravelmente à corticoterapia. Em situações de risco de 

vida, como nos casos de compromisso hepático grave, 

tamponamento cardíaco ou coagulação intravascular 

disseminada, entre outros, pode ser equacionada a 

utilização de pulsos de metilprednisolona endove-

nosa.1 A terapêutica com fármacos modificadores de 

doença é preconizada nos casos de ausência de res-

posta à corticoterapia ou de necessidade de elevadas 

doses de corticoides para controlo sintomático, po-

dendo ser considerada, particularmente em doentes 

com patologia articular, com o objetivo de atrasar a 

progressão da doença. O metotrexato demonstrou 

eficácia nos doentes com envolvimento articular15 

e a imunoglobulina endovenosa também provou ser 

benéfica no tratamento das exacerbações da doen-

ça.1 A terapêutica biológica de 1ª linha consiste na 

utilização do antagonista do recetor da interleuci-

na-1 (anankira), seguindo-se os fármacos anti-TNF 

alfa (etanercept e infliximab).1

 Conclusão
O caso clínico apresentado demonstra a complexida-

de do diagnóstico de doença de Still do adulto, mesmo 

perante uma apresentação clássica desta entidade. 

Pelo facto do quadro clínico característico ocorrer 

num vasto leque de patologias, várias das quais são 

mais prevalentes do que a doença de Still do adulto, 

a sua identificação é frequentemente tardia ou, em 

última instância, poderá até não ser efetuada. Desta 

forma, é fundamental o clínico ter em consideração 

esta hipótese como fazendo parte do diagnóstico di-

ferencial num contexto clínico apropriado.
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Ectopia Renal Cruzada com Fusão:  
A Propósito de um Caso Clínico

Crossed Renal Ectopia with Fusion:  
Apropos of one Case Report
Frederico Ferronha, Pedro Galego, Luís Campos Pinheiro, Fortunato Barros 

 Resumo 
Ectopia renal é uma das mais comuns anomalias de desenvolvimento renal, mas são poucos os casos de 

ectopia renal cruzada com fusão publicados na literatura.

O termo é derivado das palavras gregas ek (“fora”) e topos (“lugar”) e literalmente significa “fora do lugar”.

A ectopia renal cruzada, geralmente apresenta-se de forma silenciosa, podendo em certos casos mani-

festar-se com infeção urinária de repetição, nefrolitíase, obstrução da junção ureteropiélica e displasia 

renal multiquística. 

Os autores apresentam um caso de ectopia renal cruzada com fusão diagnosticada no contexto de dores 

abdominais acompanhadas de hematúria. O diagnóstico de nefrolitíase foi feito por tomografia axial com-

putorizada e o doente foi submetido com sucesso a litotripsia endoscópica completa por ureterorrenosco-

pia flexível com laser. 

PALAVRAS-CHAVE: Anomalias Urogenitais; Infeções Urinárias

KEYWORDS: Urinary Tract Infections; Urogenital Abnormalities 

 Introdução
Ectopia renal é uma das mais comuns anomalias de 

desenvolvimento renal, mas são poucos os casos de ec-

topia renal cruzada com fusão publicados na literatura.

O termo é derivado das palavras gregas ek (“fora”) e 

topos (“lugar”) e literalmente significa “fora do lugar”.

AFILIAÇÃO: 
Serviço de Urologia, CUF Torres Vedras Hospital, Torres Vedras, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
Frederico Ferronha, e-mail: frederico.ferronha@jmellosaude.pt

Os autores selecionaram este caso pela sua raridade 

e pela escassez de sintomatologia que obriga a diag-

nóstico diferencial cauteloso, nomeadamente com a 

patologia intestinal pela localização atípica da dor, que 

é normalmente abdominal e não lombar. O aparelho 

urinário apresenta alterações estruturais em cerca 

de 5% dos nados-vivos, o que equivale a aproxima-
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damente 20 a 30% do total das anomalias diagnosti-

cadas na ecografia pré-natal. A ectopia renal resulta 

da falta de migração do rim na vida embrionária da 

zona pélvica até a sua posição habitual e da falta de 

rotação latero-mediana que acompanha a ascensão. 

O rim ectópico é quase sempre discoide, com a pélvis 

e ureter em posição anterior. O ureter é sempre mais 

curto que o normal e a artéria renal nasce em um pon-

to mais baixo da aorta ou das artérias ilíaca ou mesmo 

mesentérica. A ectopia pode ser unilateral (mais co-

mum) ou bilateral, simples (os dois rins estão do lado 

normal) ou cruzada (quando um rim migra para o lado 

oposto e seu ureter cruza a linha média antes de im-

plantar-se na bexiga), de acordo com a classificação 

de McDonald e McClellan de 1957.1,2

A ectopia renal cruzada com fusão é a segunda mais 

comum anomalia de fusão renal (precedida apenas 

pelo rim em ferradura). Muitos casos ficam sem 

diagnóstico, mas o número exacto é desconhecido. 

A sua incidência é estimada na literatura em cerca 

de 1 caso em cada 900, com predominância no sexo 

masculino na proporção de 2:1. A ectopia do rim es-

querdo é mais comum.1,2

A fusão ocorre em 90% dos rins ectópicos entre a 

4ª e 5ª semana de vida embrionária. A fusão dá-se 

usualmente entre o polo inferior do rim ortotópico 

e o polo superior do rim ectópico (Fig. 1), por me-

canismos embriológicos pouco claros (ascensão 

caudo-craniana anormal? defeito do broto urete-

ral?). O rim ectópico, que está do lado oposto do 

abdómen, forma a porção inferior da massa fundida, 

ficando com defeito de rotação associado.1,2

A apresentação clínica é habitualmente silenciosa 

e o diagnóstico é incidental em cerca de 20 a 30% 

dos casos. Os doentes são assintomáticos até 4ª ou 

5 ª décadas da vida, altura em que podem revelar-se 

clinicamente com infeção urinária, litíase, massa ab-

dominal, hematúria ou dor abdominal ou nos flancos 

simulando patologias intestinais, colorectais ou gi-

necológicas.1,2

Outras condições urológicas podem-se associar, 

como: Refluxo vesicoureteral, tumor de Wilms, ure-

terocele, displasia multiquística. Dos rins ectópicos, 

56% têm um sistema colector hidronefrótico. Me-

tade destes casos resulta de obstrução na junção 

pielo-ureteral ou vesico-ureteral (70% e 30%, res-

petivamente), 25% de vesicoureteral grau III ou su-

perior e 25% a partir da própria malrotação. 

Esta entidade nosológica é diagnosticada por eco-

grafia, tomografia computorizada (TC) e ressonância 

magnética (RM). Outros exames podem ser neces-

sários para afastar outras anomalias associadas, en-

tre elas temos cistoscopia, uretrocistografia e reno-

grama isotópico.

FIGURA 2. Imagens de eco renal.

A

B

FIGURA 1. Ectopia renal cruzada com fusão.
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FIGURA 3. Imagens de TC sem (mostrando o cálculo no bacinete direito) e com contraste (delineando o sistema excretor 
anómalo).
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 Caso Clínico
Os autores relatam um caso de ectopia renal cruza-

da com fusão.

Trata-se de um homem de 72 anos, com antece-

dentes médicos de diabetes tipo 2, hipertensão e 

arritmia cardíaca com pacemaker. Cronicamente 

anticoagulado e medicado (há vários anos) com alfa-

-bloqueantes para a hiperplasia benigna da próstata.

Tem história de litíase renal assintomática e infeção 

urinária a Escherichia coli   e rim único direito desde 

2013. A infeção urinária foi sempre associada a pa-

tologia prostática.

Em junho de 2015 recorreu ao Serviço de Urgência 

do CUF Torres Vedras Hospital com quadro de hema-

túria franca e dor abdominal na fossa ilíaca direita. 

Na palpação abdominal constatou-se a presença de 

massa dolorosa na fossa ilíaca direita.

Na sequência da investigação foi-lhe realizado os se-

guintes exames:

ANÁLISES: Uro cultura que foi negativa; Hb- 13 g/dL 

e GB- 7.000 com 68% de neutrofilos PCR- 2, ureia- 

56 mg/dL, creatinina- 1,32 mg/dL. Estudo do meta-

bolismo fosfo-calcico sem alterações.

CISTOSCOPIA: “… lobos prostáticos obstrutivos, friá-

veis e com calcificações. Colo vesical friável. Meatos 

ureterais ortotópicos. Sem pólipos ou outras ima-

gens endoluminais. Bexiga de esforço…”

ECOGRAFIA RENAL: “… na loca renal esquerda habi-

tual, não observamos imagem compatível com a uni-

dade renovascular. Rim direito “em ferradura” com 

cerca de 141 mm de diâmetro bipolar, apresentan-

do normal espessura parenquimatosa, com relativa 

boa diferenciação cortico-medular, existindo ima-

gens sugestivas de hipertrofia das colunas de Bertin. 

Identificam-se actualmente dois quistos corticais, 

um de conteúdo liquido puro, actualmente com 

cerca de 48  mm e outro com fina septação interna, 

medindo cerca de 35 mm, a controlar. No polo supe-

rior deste rim identifica-se um pequeno foco litiásico 

com cerca de 6 mm, sem características obstrutivas, 

não existindo dilatação desta árvore excretora. As-

sociam-se algumas pequenas imagens ecodensas, 

que poderão corresponder a microlitíase.” (Fig. 2).

TC ABDOMINAL E PÉLVICA: “…rim esquerdo loca-

lizado em situação ectópica, na fossa ilíaca direita, 

identificando-se fusão com o polo inferior do rim 

direito. Esta alteração traduz malformação congé-

nita, correspondendo a ectopia renal cruzada. Ve-

rifica-se que no bacinete do rim direito, existe uma 

imagem endoluminal com densidade cálcica tradu-

zindo cálculo, observando-se também alguns focos 

de natureza litiásica milimétrica, na região do gru-

po calicial superior do mesmo rim. Apesar de uma 

ligeira dilatação calicial, obteve-se boa eliminação 

do contraste com opacificação do ureter em todo o 

seu trajecto, até a bexiga. O ureter esquerdo, apre-

sentou-se também opacificado, apenas nos cortes 

realizados em, decúbito ventral, mas sem dilatação. 

Alguns focos calcificados na região pélvica, mas em 

topografia extraurinária. Presença de alguns quis-

tos renais, os de maiores eixos com 5 e 3 cm e um 

de menores dimensões milimétricas. Pequena hér-

nia umbilical contendo ansa do delgado. Restante 

avaliação abdominal superior e pélvica sem altera-

ções…” (Fig. 3).

Perante a história clínica e os exames realizados con-

cluímos tratar-se de um caso de ectopia renal cruza-

da com fusão, com litíase no bacinete do rim ortotó-

pico e displasia multiquística (Fig. 4).

Para além do tratamento medicamentoso foi subme-

tido a RIRS (cirurgia intrarenal retrógrada) com ne-

frolitopraxia endoscópica com laser e colocação de 

stent ureteral no dia 28-07-2015 com fragmentação 

total (Fig. 5).

FIGURA 4. Foto do cálculo por ureterorrenoscopia 
flexível.
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 Discussão
Foi apresentado um caso clinico raro de um doente 

do sexo masculino com ectopia renal cruzada com 

fusão á direita, diagnosticado na sequência da inves-

tigação de dor abdominal e hematúria. O doente tra-

zia desde há anos um diagnóstico errado de ausência 

de rim esquerdo e rim direito vicariante. Este caso 

vai de encontro com o descrito na literatura interna-

cional.
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FIGURA 5. (A) Cálculo no bacinete; (B) Ureterorrenoscopio flexível a fragmentar o cálculo; (C) Fragmentação de cálculos 
residuais que migraram a nível do cálice superior; (D) Pós-litogragmentação completa (“stone-free”) e com stent 
ureteral colocado.
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Edema Hemorrágico Agudo do Lactente: 
Uma Patologia de Apresentação 
Exuberante com Evolução Benigna

Acute Hemorrhagic Edema of Infancy:  
An Exuberant Presentation with a Benign Course
Carolina Albuquerque1, Sara Batalha2, Joana Almeida Santos2, David Lito1, Florbela Cunha1

 Resumo
O edema hemorrágico agudo do lactente é uma vasculite leucocitoclástica rara. Caracteriza-se pela tría-

de de lesões cutâneas purpúricas arredondadas na face e membros, edema e febre numa criança com 

bom estado geral até aos dois anos de idade.

Lactente de 11 meses, do sexo feminino, que após episódio auto-limitado de nasofaringite, iniciou lesões 

eritemato-purpúricas circulares salientes e bem definidas na região malar, pavilhões auriculares e mem-

bros seguido de edema marcado dos membros. Estado geral conservado. Analiticamente sem alterações. 

Foi instituída terapêutica com corticosteroides durante oito dias. As lesões regrediram completamente 

ao fim de dez dias, sem sequelas.

Apesar da exuberância na apresentação clínica, o edema hemorrágico agudo do lactente tem geralmente 

uma evolução benigna, com recuperação espontânea, sem sequelas, sendo raras as recorrências. 

PALAVRAS CHAVE: Doença Aguda; Edema; Hemorragia; Lactente; Púrpura; Vasculite Leucocitoclástica 

Cutânea

KEYWORDS: Acute Disease; Edema; Hemorrhage; Infant; Purpura; Vasculitis, Leukocytoclastic, Cutaneous 

 Introdução
O edema hemorrágico agudo do lactente (EHAL) é 

uma vasculite leucocitoclástica cutânea rara, autoli-

mitada e provavelmente subdiagnosticada.1-3 

A sua etiologia é desconhecida, embora seja consi-

derada por vários autores como uma vasculite me-

diada por imunocomplexos, encontrados em alguns 

doentes.1 A maioria dos casos de EHAL relatados na 

literatura foi precedida de infeção bacteriana ou viral, 

nomeadamente infeções respiratórias ou gastroen-

terite, fármacos (como antibióticos) ou imunizações, 

considerando-se como possíveis desencadeantes 

desta entidade clínica. O mecanismo fisiopatológico 

permanece desconhecido.2,4,5
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meses (podendo variar entre os dois e 60 meses), 

com acometimento mais frequente no sexo mascu-

lino, sem preferência racial. A incidência é desco-

nhecida.1,4,5

O EHAL tem uma apresentação clínica exuberante, 

com uma erupção cutânea rapidamente progressiva. 

Caracteristicamente são lesões hemorrágicas arre-

dondadas em alvo, distribuídas simetricamente pela 

face (sobretudo pavilhões auriculares, região malar 

e pálpebras), membros inferiores e região glútea. A 

coloração das lesões varia entre vermelho, púrpura 

e castanho. As mucosas geralmente não são afeta-

das. Para além destas alterações cutâneas caracte-

rísticas, coexistem febre e edema doloroso acral e 

da face. É esta tríade clínica que caracteriza o EHAL. 

Apesar das manifestações o lactente/criança tipica-

mente apresenta bom estado geral e raramente há 

envolvimento sistémico.1,5 

 Caso Clínico
Lactente do sexo feminino, 11 meses, com antece-

dentes de deficiente progressão ponderal. Observa-

da no Hospital Vila Franca de Xira por aparecimento 

de múltiplas lesões eritemato-purpúricas circulares 

salientes, de limites muito bem definidos, distribuí-

das pela face (região malar e pavilhões auriculares) 

e membros inferiores, com 3 dias de evolução (Figs. 

1 e 2). Apresentava bom estado geral e estava apiré-

tica. Estas manifestações foram precedidas de naso-

faringite com temperatura subfebril nos dias ante-

riores, com evolução autolimitada.

Dada a exuberância do quadro, decidiu-se pelo in-

ternamento no Serviço de Pediatria para esclareci-

mento diagnóstico e vigilância da evolução clínica. 

Verificou-se um aumento progressivo da dimensão 

das lesões, com aparecimento de lesões de novo e 

de edema marcado dos membros, sem envolvimen-

to das mucosas ou do tronco. Os valores tensionais 

mantiveram-se sempre normais e a diurese manti-

da. Analiticamente, apresentava hemoleucograma, 

proteína C-reativa, provas de coagulação, provas 

de função hepática e renal e urina II sem alterações. 

Velocidade de sedimentação de 50 mm/h. Pesquisa 

de Streptococcus grupo A na orofaringe e título an-

tiestreptolisina O negativos; serologias para vírus 

Epstein-Barr, citomegalovírus, parvovírus e Myco-

plasma pneumoniae não compatíveis com infeção 

aguda; pesquisa de Yersinia spp e pesquisa ovos, 

quistos e parasitas nas fezes negativas. O estudo 

do complemento (C3 e C4), auto-imunidade (ANAs 

e ANCAs) e doseamento de imunoglobulinas não 

mostrou alterações. Realizou RAST para proteínas 

do leite de vaca que foram indoseáveis. Os imuno-

complexos circulantes foram positivos. Foi medica-

da com metilprednisolona por via endovenosa, se-

guida de prednisolona por via oral, tendo cumprido 

oito dias de terapêutica. As lesões regrediram pro-

gressivamente, com desaparecimento completo ao 

fim de dez dias. A doente atualmente encontra-se 

clinicamente bem, sem sequelas e sem episódios de 

recorrência. 

 Discussão
O caso descrito corresponde a uma apresentação 

típica de EHAL. 

O reconhecimento desta patologia é importante para 

diferenciar de outras condições clínicas mais graves 

que exigem terapêutica específica como a meningo-

cocémia e a septicémia. No entanto o diagnóstico 

diferencial inclui patologia dermatológica, tal como 

eritema multiforme, urticária hemorrágica, vasculite 

FIGURA 1. Lesões típicas na face e pavilhão auricular. 
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séptica e eczema com sobreinfeção e também doença 

de Kawasaki, vasculite induzida por drogas, púrpura 

fulminans e púrpura de Henoch Schonlein (PHS).2,3,6

O principal diagnóstico diferencial é com esta últi-

ma, tratando-se ambas de vasculites leucocitoclás-

ticas. Os achados imunológicos divergem, na me-

dida em que na PHS se verificam depósitos de IgA 

perivasculares em todos os casos, ao passo que na 

EHAL surge apenas numa minoria.1-4 Como o EHAL 

afeta sobretudo crianças abaixo dos 2 anos, como 

sucedeu no caso acima descrito, a imaturidade do 

seu sistema imunológico justifica a menor produção 

de IgA e consequente menor deposição perivascu-

lar. Clinicamente são entidades distintas, pois a PHS 

afeta crianças mais velhas, as lesões localizam-se 

sobretudo nas superfícies extensoras dos membros 

inferiores, poupando a face, o edema é menos mar-

cado e o envolvimento sistémico e complicações são 

mais frequentes.1,2,4

Tipicamente, o EHAL não está associado a altera-

ções laboratoriais específicas, podendo surgir leuco-

citose ligeira, elevação moderada da velocidade de 

sedimentação e proteína C-reativa e trombocitose. 

Estão também descritos aumentos das imunoglobu-

linas e presença de imunocomplexos circulantes, tal 

como aconteceu no caso descrito.1 

Vários fatores têm sido implicados como desenca-

deantes do EHAL, sendo os agentes infeciosos os 

mais documentados na literatura.2-5 Na doente des-

crita, o quadro de nasofaringite ligeira auto-limitada 

que precedeu os sintomas sugere uma infeção vi-

ral como possível fator precipitante, ainda que não 

fosse possível a identificação do agente etiológico.

Apesar da exuberância na apresentação clínica, o 

EHAL tem geralmente uma resolução espontânea 

completa, sem complicações, no período de cinco a 

14 dias (duração máxima de 35 dias), sendo raras as 

recorrências.1,5 Por este motivo, a maioria dos doen-

tes necessita apenas de terapêutica de suporte, in-

cluindo medicação analgésica para aliviar o descon-

forto e anti-histamínicos se houver prurido.5 Neste 

caso, a doente foi medicada com corticoide numa 

tentativa de evitar a progressão das lesões, que evo-

luíram rapidamente em tamanho e extensão com 

edema dos membros, nos primeiros dias de inter-

namento. Apesar da terapêutica com corticoide não 

estar recomendada, pode ser considerada em casos 

de EHAL grave.1,3-5

Perante um lactente com bom estado geral, lesões 

cutâneas sugestivas, parâmetros laboratoriais sem 

alterações e história precedente de infeção respira-

tória ou gastroenterológica, imunização ou medica-

ção, deve ser colocada a hipótese de EHAL. Esta é 

uma patologia rara autolimitada, sendo o seu reco-

nhecimento fundamental para evitar uma investi-

gação clínica exaustiva, terapêutica e seguimento a 

longo prazo desnecessários.1,6 
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FIGURA 2. Atingimento dos membros inferiores.
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Escoliose Distrófica  
na Neurofibromatose Tipo 1

Dystrophic Scoliosis in Neurofibromatosis Type 1 
Jorge Mineiro, João Cannas, Luís Barroso 

 Resumo
A neurofibromatose tipo 1 é uma patologia hereditária autossómica dominante, na qual deformidades da 

coluna vertebral podem manifestar-se em idades muito precoces. A escoliose distrófica manifesta-se ha-

bitualmente como deformidade adquirida muito acentuada, com evolução progressiva e frequentemente 

com necessidade de correção cirúrgica. Os autores reportam o caso raro de um doente de 14 anos com 

escoliose distrófica progressiva, tratado no CUF Descobertas Hospital. O resultado obtido foi muito sa-

tisfatório e pretende-se acrescentar orientação clínica à literatura científica atual.

PALAVRAS-CHAVE: Adolescente; Escoliose/cirurgia; Neurofibromatose 1/cirurgia

KEYWORDS: Adolescent; Neurofibromatosis 1/surgery; Scoliosis/surgery

  Introdução
A neurofibromatose (NF) representa uma das pato-

logias genéticas mais comuns, afetando cerca de 1 

em cada 3.000 pessoas.1 Tratando-se de uma doen-

ça autossómica dominante, tem uma expressividade 

variável com 100% de penetrância e alto índice de 

mutação. Atualmente são aceites pelos investigado-

res e descritas na literatura três formas desta doen-

ça: NF tipo 1 - NF1 (periférica, com lesões cutâneas 

típicas em café-au-lait e associada a manifestações 

ortopédicas), NF tipo 2 - NF2 (central, associada a 

schwannomas vestibular e espinhal) e uma terceira 

forma, NF segmentar, mosaico da NF1.2

Na NF1, as manifestações ortopédicas são frequen-

tes, sendo a escoliose evidente em até cerca de 60% 

dos doentes afetados.3 Esta pode manifestar-se de 

duas formas: Deformidades distróficas e deformida-

des não distróficas. 

As deformidades não distróficas simulam a escolio-

se idiopática, habitualmente com curvaturas pouco 

acentuadas, sendo reservado o tratamento cirúrgico 

para os casos mais graves e com curvaturas superio-

res a 400.

As deformidades distróficas são mais frequentes 

e caracterizam esta doença. São identificadas ra-

diograficamente quando observada a deformidade 

AFILIAÇÃO: 
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vertebral associada a curto raio com grande au-

mento de rotação, defeito nos pedículos vertebrais, 

luxação costovertebral associada a costela afilada 

em “ponta de lápis”. A deformidade pode ser agru-

pada de acordo com o seu perfil sagital, podendo 

ser normal, cifótica ou lordótica.4 

A progressão clínica é tanto mais célere quanto mais 

grave for a alteração distrófica verificada. Apesar de 

ser aceite durante muito tempo, o tratamento con-

servador foi demonstrado ser ineficaz nestes doen-

tes. Atualmente, o tratamento cirúrgico é a opção de 

eleição. Apesar do planeamento cuidado e minucio-

so, existem várias complicações descritas para este 

procedimento, mesmo em doentes sem défice neu-

rológico prévio.5

Para abordar este tema propomos a apresentação de 

um caso clínico tratado nesta instituição, elucidando 

o percurso diagnóstico e terapêutico efetuado.

  Caso Clínico
Doente do sexo masculino, 14 anos de idade, foi 

referenciado à nossa instituição por deformidade 

dorsal progressiva. Tratava-se de um doente com 

antecedentes conhecidos de neurofibromatose tipo 

1. Aquando do exame clínico inicial, apresentava-se 

consciente, colaborante e orientado.

Apesar da deformidade, negava inicialmente qualquer 

tipo de dor, cefaleias suboccipitais, parestesias, reten-

ção urinária ou outras alterações do foro neurológico. 

Objetivamente, além das múltiplas lesões cutâneas 

típicas em café-au-lait, era visível a presença de uma 

tumefação torácica posterior, hipersensível, corres-

pondente a um neurofibroma.

A deformidade determinava uma gibosidade lombar 

alta, com alguma mobilidade na hiperextensão do 

tronco. A curvatura estava clinicamente compensada.

FIGURA 1. Telerradiografia da coluna vertebral em posição ântero-posterior e de perfil, aquando da primeira observação 
do doente. É notória a acentuação da curvatura no plano sagital.
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A força muscular da anca e joelhos era normal, e não 

se verificaram alterações da sensibilidade dos mem-

bros inferiores, com reflexos normais e sinal de Ba-

binski negativo.

O doente não tinha outras alterações, nomeada-

mente cerebrais, oftalmológicas e cardiológicas.

Inicialmente observado a 5-12-2012, indicação ci-

rúrgica a 12-6-2013, operado a 24-8-2013 e a últi-

ma observação a 14-10-2014.

O estudo radiológico (Fig. 1) demonstrou a presen-

ça de escoliose dismórfica com curvatura de 960. 

Foi realizado consecutivamente um estudo por res-

sonância magnética (RM) (Fig. 2), que não revelou 

qualquer tipo de lesão da medula espinhal e das suas 

raízes. O estudo por tomografia computorizada (TC) 

permitiu o planeamento cirúrgico e a determinação 

da configuração óssea necessária para uma correção 

nos planos coronais e sagitais.

O doente foi operado a 24 de agosto de 2013, tendo 

sido realizada fusão intersomática após discectomia 

de T12, L1 e L2 por via tóraco-freno-laparotomia 

por via extra-pleural para libertação da curvatura e 

excisão dos discos intervertebrais no apex da curva-

tura e para otimizar a fusão intersomática, tendo em 

conta que este tipo de doentes têm uma taxa mais 

elevada de falência da artrodese posterior. De segui-

da, sob a mesma anestesia geral reposicionou-se o 

doente e procedeu-se à instrumentação de T4 a L4 

com parafusos pediculares por via posterior com fa-

cectomias a todos os níveis e colocação de enxerto 

autólogo para correção da deformidade.

A cirurgia foi realizada sob monitorização intra-ope-

ratória de potenciais evocados motores e somato-

sensitivos (Fig. 3). 

O pós-operatório decorreu sem intercorrências, 

tendo o doente alta ao 7º dia após a intervenção. Foi 

sujeito a um programa orientado de reabilitação com 

fisioterapia precoce, determinando uma progressiva 

melhoria clínica verificada durante o seguimento. O 

estudo radiológico (Fig. 4) revelou uma correção sa-

tisfatória e estabilização da coluna vertebral. 

Dezasseis meses após a intervenção, o doente esta-

va clinicamente sem dores e não tinha limitações nas 

suas atividades diárias.

  Discussão
As afeções ortopédicas encontradas na neurofibro-

matose tipo 1 compreendem frequentemente a pre-

sença de escoliose do tipo distrófica, com manifesta-

ção precoce na vida do doente com esta patologia.

FIGURA 2. Imagens obtidas por RM. Não foram identificadas lesões neurológicas associadas à deformidade da coluna 
tóraco-lombar. 
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O tratamento cirúrgico é fundamental na preser-

vação de uma normal fisionomia, evitando as com-

plicações tidas como certas no desenvolvimento e 

progressão na história natural da doença.

Tratando-se de um procedimento minucioso e tec-

nicamente difícil, deve ser realizado por profissio-

nais com elevada experiência na correção de defor-

midades da coluna vertebral, em centros cirúrgicos 

de excelência aliados a equipas multidisciplinares 

dedicadas.6

Uma das dificuldades associadas a esta intervenção, 

tanto mais prevalente quanto maior a progressão da 

doença, consiste na instrumentação segmentar com 

vista à fusão, devido ao pobre stock ósseo em virtude 

da destruição vertebral subsequente.7 Esta é a razão 

pela qual neste tipo de patologia é sempre mais se-

guro proceder-se também a artrodese intersomáti-

ca por via anterior no mesmo tempo operatório ou 

em diferido, dependendo de cada caso.

O caso aqui descrito demonstra um resultado positi-

vo perante uma situação clínica complexa e de trata-

mento cirúrgico exigente. 

Devido à raridade desta patologia, a literatura é de-

ficitária no que concerne à abordagem gold standard 

FIGURA 3. Registo da monitorização neurofisiológica realizada intra-operatoriamente. Trata-se de parte das aquisições 
realizadas, sendo representativas da totalidade das mesmas: potenciais evocados motores (A) e somato-sensitivos (B).

A

B
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relativamente a esta situação clínica. Este caso tem 

a intenção de acrescentar evidência científica quan-

to ao tratamento da escoliose distrófica nos doentes 

com neurofibromatose tipo 1.
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FIGURA 4. Imagens radiográficas obtidas na última consulta de seguimento. A correção da deformidade obtida é muito 
satisfatória. É notória uma estabilização da coluna vertebral, sem falência ou rejeição dos implantes.
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Estenose Traqueal Benigna:  
Tratamento Endoscópico

Benign Tracheal Stenosis: Endoscopic Treatment
José Cepeda Ribeiro1, António Bugalho1,2,3

 Resumo
A pneumologia de intervenção é uma das áreas cruciais da Pneumologia que engloba técnicas broncos-

cópicas e pleurais diferenciadas. Abrange o tratamento de inúmeras patologias torácicas que condicio-

nam obstrução da via aérea central. Os autores apresentam um caso de estenose traqueal benigna na 

sequência de entubação orotraqueal e ventilação mecânica prolongada que necessitou de intervenção 

endoscópica. Procedeu-se a repermeabilização total da via aérea com recurso a broncoscopia rígida. O 

tratamento foi eficaz, não se verificando recorrência da estenose.

PALAVRAS-CHAVE: Broncoscopia; Estenose Traqueal; Resultado do Tratamento 

KEYWORDS: Bronchoscopy; Tracheal Stenosis; Treatment Outcome

 Introdução
Foi Gustav Killian quem utilizou pela primeira vez um 

endoscópio rígido, para remover um osso de porco do 

brônquio principal direito em 1897. Durante décadas 

o broncoscópio rígido foi o único método de acesso à 

via aérea infraglótica, mas a sua utilização decaiu com 

a introdução do broncofibroscópio flexível.   

Na década de 90, assistiu-se ao seu ressurgimento, 

face à identificação de múltiplas vantagens. O diâme-

tro interno possibilita a correta ventilação do doente 

enquanto se intervém na via aérea e a configuração 

do equipamento – em bisel na sua extremidade distal 

– permite realizar desbridamento mecânico do teci-

do tumoral ou dilatação de estenoses. Estes fatores 

proporcionaram, inclusivamente, o desenvolvimen-

to dos novos procedimentos na broncoscopia tera-

pêutica.

As duas principais causas de obstrução traqueobrôn-

quica são: os tumores malignos, com especial relevo 

para a neoplasia do pulmão, de estruturas vizinhas 

– esófago, tiroide e mediastino – e metastização 

de outros órgãos e sistemas; e a estenose traqueal 

pós-entubação, a causa mais frequente de uma lis-

ta numerosa de diversas entidades nosológicas que 

podem condicionar estenose secundária a patologia 

AFILIAÇÃO: 
1 Unidade do Pulmão, CUF Infante Santo Hospital, Lisboa, Portugal 
2 Serviço de Pneumologia, CUF Descobertas Hospital, Lisboa, Portugal 
3 Centro de Estudos de Doenças Crónicas (CEDOC), Faculdade de Ciências Médicas, Universidade Nova de Lisboa, Lisboa, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
Cepeda Ribeiro, e-mail: cepeda.ribeiro@jmellosaude.pt



230

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A

benigna. Em função do tipo, tempo de instalação e 

grau de estenose ambas podem colocar em risco a 

vida do doente.

 Caso Clínico
Um indivíduo do sexo masculino, 38 anos, raça ne-

gra, foi transferido de Angola para esclarecimento 

de quadro clínico caracterizado por acentuada disp-

neia de instilação insidiosa (modified Medical Resear-

ch Council 2). 

Na sua história pregressa salienta-se, oito meses an-

tes, um episódio de entubação orotraqueal e venti-

lação mecânica prolongada na sequência de doença 

infecciosa grave (malária) que conduziu a falência 

multiorgânica e coma. Ao exame objetivo apresen-

tava estridor. A morfologia da curva débito volume 

do exame funcional respiratório era sugestiva de 

obstrução alta fixa. A broncoscopia confirmou uma 

marcada diminuição do lúmen traqueal por estenose 

complexa da traqueia no seu terço superior (Fig. 1). 

Foi realizada broncoscopia rígida terapêutica sob 

anestesia geral, com ventilação jet, tendo-se reali-

zado dilatação mecânica e repermeabilização do lú-

men traqueal (Fig. 2). O procedimento decorreu sem 

evidência de complicações verificando-se imediato 

desaparecimento do estridor e melhoria franca da 

dispneia (modified Medical Research Council 0).

Tem sido reavaliado periodicamente não se verifi-

cando recorrência da estenose nos dois anos subse-

quentes ao tratamento.

 Discussão
Existe atualmente uma variedade de opções tera-

pêuticas que podem ser utilizadas individualmente 

ou em combinação de acordo com as necessidades 

individuais perante estenose traqueal. Tradicional-

mente a cirurgia era o tratamento de eleição, mas vá-

rios estudos mostraram que é possível uma evolução 

favorável com terapêutica endoscópica.1

As técnicas habitualmente utilizadas na repermea-

bilização do lúmen das vias aéreas são: a dilatação 

mecânica e por balão, remoção mecânica (debulking), 

eletrocautério, tratamento com árgon-plasma ou 

laser e colocação de próteses, entre outras.2 

Se as lesões são exclusivamente endoluminais o trata-

mento paliativo consiste apenas na sua remoção mas 

nas situações em que a compressão extrínseca tem 

uma contribuição importante na obstrução, é neces-

sário proceder à colocação de próteses (silicone, me-

tálicas ou híbridas) para manter a patência luminal.3

A reversão da obstrução central da via aérea tem um 

benefício sintomático elevado e imediato com me-

lhoria da qualidade de vida na maioria dos trabalhos 

científicos publicados. 

FIGURA 2. Tratamento endoscópico com 
restabelecimento da patência traqueal.

FIGURA 1. Estenose complexa no terço superior  
da traqueia. 
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OSão frequentes os erros diagnósticos nestes doen-

tes, que habitualmente andam rotulados de asma, 

até a sua situação ser corretamente diagnosticada.

Os primeiros sintomas ocorrem em mais de 75% dos 

casos, nos três primeiros meses pós-extubação, mas 

podem ocorrer após um período de latência de me-

ses ou anos.

O doente pode estar assintomático ou com escassos 

sintomas até que o diâmetro traqueal crítico de 5 a 

6 mm seja alcançado, ou ocorra um novo episódio 

(infeção, hemorragia ou retenção de secreções) que 

exacerbe a estenose subjacente. 

O presente caso é paradigmático referente ao mo-

tivo mais frequente de estenose traqueal benigna 

bem como à eficácia da terapêutica endoscópica em 

situações selecionadas. Uma avaliação cuidadosa 

pré-intervenção é fundamental para obter bons re-

sultados. A broncoscopia rígida sob anestesia geral 

faculta uma correta determinação da extensão, mor-

fologia e diâmetro da zona de estenose. A dilatação 

deve ser suave, de forma a evitar dano adicional da 

mucosa e indução de iatrogenia adicional. Nalguns 

casos verifica-se recorrência da estenose pelo que é 

fundamental a manutenção de monitorização após a 

terapêutica.    

No CUF Infante Santo Hospital a Unidade de Pneu-

mologia encontra-se equipada com meios humanos 

e técnicos que têm permitido realizar com sucesso 

este tipo de procedimentos. 
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Feocromocitoma:  
Apresentação Rara de Importância Clínica  
e de Multidisciplinaridade

Pheochromocytoma: Rare Presentation  
of Clinical Importance and Multidisciplinary
Luísa Fraga Fontes1, José Maria Correia Neves2, Nuno Pinheiro2, Duarte Cacela3,  
João Alpendre4, Ana Margarida Correia1, Rita Talhas5, Rafael Cabrera6, Maria José Serra1

 Resumo
Os autores relatam um caso raro de feocromocitoma. Existem poucos relatos na literatura de casos se-

melhantes, tanto pela forma de apresentação, como pelo diagnóstico efetuado no serviço de urgência.

Trata-se de uma doente de 53 anos, com variações cíclicas de pressão arterial, observada por dor retro 

esternal, pressão arterial 90/60 mmHg, sendo objetivado posteriormente pico hipertensivo 250/150 

mmHg, sintomático, que levou a suspeita de feocromocitoma. Efetuado, tomografia computorizada ab-

dominal e pélvica revelando massa suprarrenal compatível com feocromocitoma. Foi internada e após 

otimização de bloqueio alfa adrenérgico, procedeu-se à excisão do tumor por laparoscopia, com boa evo-

lução clínica posterior.

Sendo uma doença potencialmente fatal, com possibilidade de cura, salienta-se tanto a importância da 

suspeição clínica, como da abordagem multidisciplinar. 

PALAVRAS-CHAVE: Hipertensão Arterial; Feocromocitoma

KEYWORDS: Hypertension; Pheochromocytoma

 Introdução
Feocromocitoma é um tumor raro, que segrega ca-

tecolaminas, habitualmente com origem na medula 

adrenal, nas células cromafins. Sendo uma causa 

rara de hipertensão, foi sugerido que a maioria dos 

médicos encontrarão apenas um doente com feo-

cromocitoma na sua vida profissional e que um hos-

pital geral admitirá em média um doente por ano.1

O diagnóstico desta doença representa um desafio 

clínico, uma vez que a sua apresentação pode englo-

bar um espetro de sintomas não específicos.

A hipertensão com paroxismos é a apresentação co-

mum; mas os paroxismos de picos hipertensivos ex-

clusivos, com intervalos de episódios normotensivos 

é uma forma rara. 
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mocitoma é a de ser uma causa potencialmente fatal, 

mas curável com a cirurgia. 

 Caso Clínico
Mulher de 53 anos de idade, história de carcinoma 

papilar da tiroide, variante folicular, submetida a ti-

roidectomia total em 2010, medicada desde então 

com levotiroxina 0,1 mg.

Tem ainda história pessoal com dois anos de evolu-

ção de crises recorrentes de dor retro esternal, va-

riabilidade tensional com períodos de pressão arte-

rial (PA) elevada alternando com valores tensionais 

baixos. Estes episódios tornaram-se mais frequen-

tes desde janeiro 2015, estando medicada com al-

prazolam nas referidas crises. 

A 24/03/2015 recorreu ao Serviço de Atendimento 

Permanente (SAP) do nosso hospital com queixas de 

dor retro esternal e vómitos. Na admissão, naque-

la data apresentava PA 95/45 mmHg, sem outras 

alterações no exame objetivo. Dos exames comple-

mentares de diagnóstico efetuados salientam-se, 

eletrocardiograma (ECG) onda T invertida em aVL, 

V1 e V2, analiticamente troponina I 0,27 ng/mL, com 

subida após 4 horas para 1,6 ng/mL. Clinicamente 

manteve hipotensão 87/56 mmHg durante a perma-

nência no serviço de observação, com monitoriza-

ção cardíaca sem arritmias documentadas. Efetuado 

o diagnóstico de síndrome coronário agudo, na altu-

ra medicada com ácido acetilsalicílico (AAS), clopido-

grel e enoxaparina, optando-se por internamento na 

Unidade de Cuidados Intensivos (UCIP) e cateteris-

mo que não revelou doença coronária.

Considerada a hipótese de vasoespasmo coronário, 

optando-se por terapêutica com antagonistas de 

canais de cálcio. Admitiu-se crise de ansiedade e foi 

medicada com sertralina, amlodipina, mantendo le-

votiroxina. Teve alta ao fim de 48 horas referenciada 

à consulta de Cardiologia e Psiquiatria.

A 22/05/2015, recorre novamente ao SAP com quei-

xas de mal-estar, dor retro esternal intensa, náuseas, 

apresentando na admissão TA 90/60 mmHg, sem 

outras alterações ao exame objetivo.

De relevante a mencionar cefaleia occipital ocasio-

nal, tremores generalizados nas crises de subida de 

PA, com duração de poucos minutos mas de carácter 

cada vez mais frequente, sendo a sua periodicidade 

diária, mais do que um episódio por dia, nas semanas 

que antecederam a vinda ao SAP.

FIGURA 1. TC torácica-abdominal e pélvica (22/05/2015): 
Massa, maioritariamente sólida, com áreas de necrose, 
suprarrenal esquerda, com maior eixo com 9,5 cm, 
compatível com feocromocitoma. Empurra a cauda  
e corpo pancreáticos, baço, rim esquerdo, justapon-
do-se ao pilar esquerdo do diafragma, pedículo  
vascular esplénico e renal esquerdo. Apesar do  
contacto íntimo com estas estruturas não demonstra 
invasão, parecendo representar apenas justaposição.
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Permaneceu em observação do SAP onde foi pre-

senciada crise hipertensiva com PA 250/150 mmHg, 

com tremores generalizados, cianose labial. ECG 

sem alterações de isquémia aguda.

Mediante o quadro clínico descrito foi colocada hi-

pótese de feocromocitoma, motivo pelo qual a doen-

te realiza tomografia computorizada (TC) abdominal 

e pélvica que corroborou a mesma (Fig. 1). 

Analiticamente apresentava troponina de 1,79 ng/mL.

Optou-se por internamento na UCIP onde se man-

teve estável, suspendendo-se terapêutica, nomeada-

mente antidepressivo, mantendo perfil tensional bai-

xo, ao fim de 24 horas foi transferida com telemetria.

Iniciado bloqueio alfa adrenérgico com fenoxiben-

zamina 10 mg, ao fim das primeiras 24 h e após co-

lheitas para doseamentos de catecolaminas e me-

tanefrinas totais cujos resultados aumentados se 

apresentam na Tabela 1.

Manteve perfil tensional estável, inferior a 120/70 

mmHg sob fenoxibenzamina (tolerando aumento 

progressivo da dose até 90 mg) e amlodipina 10 mg. 

Estabeleceu-se plano nutricional com maior aporte 

de sal sob orientação de dietista hospitalar e com 

doses diárias de sódio de cerca de 5000 mg. O eco-

cardiograma não revelou alterações. 

Ao 12º dia de internamento apresenta dor retro 

esternal, cefaleia occipital, sem hipertensão docu-

mentada no momento, mas posteriormente com PA 

sistólica 150 mmHg com sensação de dor torácica.

Teve mais 1 pico hipertensivos levemente sintomáti-

co e autolimitado (Fig. 2).

TABELA 1. Resultados Laboratoriais.

Análise Resultado Valor de Referência

Catecolaminas urinárias    

Adrenalina mcg/24horas <4,00 <18

Noradrenalina mcg/24 horas 14,00 <76

Dopamina mcg/24 horas <18 <390

Metanefrinas urinárias   

Totais mcg/24 horas 20770 <785

Metanefrinas mcg/24 horas 9578 <341

Normetanefrina mcg/24 horas 11192 <444

Catecolaminas plasmáticas    

Adrenalina pg/mL 194 20-60

Noradrenalina pg/mL 389 135-300

Dopamina pg/mL 21 10-150

Metanefrinas plasmáticas   

Metanefrinas >1200 <90

Normetanefrina >1600 <180

FIGURA 2. Tratamento endoscópico com 
restabelecimento da patência traqueal.
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sitivas, com valor máximo de 4,77 ng/mL nas primei-

ras 24 h de internamento, mas sempre em decres-

cendo. 

A 16/06/2015, submetida a excisão de feocromoci-

toma por via laparoscópica, com boa evolução clínica 

e sem complicações.

O exame histológico da peça operatória confirmou 

feocromocitoma da glândula suprarrenal esquer-

da. Não se observou invasão da cápsula, invasão 

linfovascular, atipia, atividade mitótica nem outras 

alterações morfológicas que indiciem um comporta-

mento agressivo. A lesão foi excisada na totalidade.

Teve alta a 19/06/2015, e posteriormente avaliada 

em consulta externa estava assintomática, com ten-

são arterial estável e com valores tensionais da or-

dem dos 110/60 mmHg, sem terapêutica.

 Discussão
Estima-se que a incidência mundial de doentes com 

feocromocitoma ronde 2 a 8 por milhão de doentes, 

com pico de incidência na quarta, quinta décadas de 

vida. Cerca de 40% dos casos são assintomáticos 

e encontrados acidentalmente durante avaliação 

imagiológica – “incidentalomas”; 40% têm uma apre-

sentação clínica clássica caracterizada pela tríade de 

paroxismos de cefaleias, diaforese e taquicardia.2

Os paroxismos podem ser desencadeados por a) 

compressão mecânica do tumor (exercício, altera-

ções posicionais); b) alguns fármacos endovenosos 

(anestésicos, material de contraste radiológico); 

c) fármacos que estimulam a síntese e secreção de 

catecolaminas (glucocorticoides e histamina, opiá-

ceos); d) fármacos psiquiátricos (antidepressivos 

tricíclicos); e) betabloqueantes.3-6

Entre diferentes indivíduos, os paroxismos diferem 

em frequência, duração, gravidade e sintomas asso-

ciados. Podem ocorrer muitas vezes por dia ou ape-

nas em intervalos de alguns meses. Frequentemente 

são interpretados como crises de ansiedade ou ata-

ques de pânico.

Os feocromocitomas predominantemente secreto-

res de epinefrina podem apresentar-se com hipo-

tensão, episódios cíclicos de hipotensão alternando 

com hipertensão, assim como síndromes coronários 

agudos.3 Neste caso o doseamento de adrenalina 

está aumentado. Assumiu-se que a terapêutica com 

sertralina, mediante hipótese de crises de ansiedade 

anterior ao diagnóstico, poderá ter agravado a re-

corrência e intensidade das crises.

Apresentação com sinais inespecíficos (cefaleia, 

dor abdominal desconforto, vómitos e náuseas), na 

ausência de hipertensão pode levar a falha no diag-

nóstico,3 sendo o primeiro internamento neste caso, 

já por manifestações cardíacas por prováveis níveis 

elevados de catecolaminas, mas a doente apresen-

tou sempre perfil hipotensivo. Feocromocitoma 

também pode apresentar-se com complicações car-

diovasculares, incluindo enfarte agudo do miocár-

dio, insuficiência cardíaca, cardiomiopatia induzida 

por catecolaminas, encefalopatia hipertensiva, aci-

dente vascular cerebral e morte súbita.

Os testes iniciais devem incluir doseamentos séricos 

e urinários de frações livres ou fracionadas de me-

tanefrinas. Como exame de imagem preferencial é 

recomendada TC.

Os doentes devem receber tratamento pré-operató-

rio durante cerca de 14 dias, com bloqueadores-alfa 

adrenérgicos e liberalização da ingestão de sal. 

A laparoscopia é a abordagem recomendada, para a 

maioria dos tumores. A laparotomia é aconselhada 

para tumores com mais de 6 cm, ou feocromocito-

mas invasivos de forma a garantir ressecção comple-

ta, prevenir a rotura do tumor, e ainda evitar recor-

rência local.

Importa ainda salientar que o feocromocitoma pode 

ainda surgir em combinação com outros tumores en-

dócrinos na neoplasia endócrina múltipla (NEM) 2A , 

em que se associa ao carcinoma medular da tiroide. 

Existem poucos casos relatados de associação de 

feocromocitoma com carcinoma papilar da tiroide 

considerando a possibilidade de ser uma nova enti-

dade clínica, mas não existe nenhuma evidência for-

te que a sustente. Tendo em conta a história pessoal 
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entre as duas doenças é de vários anos, o que é mais 

a favor de se tratar apenas de uma coincidência.

Apesar da evolução de métodos auxiliares de diag-

nóstico e técnicas em medicina o doente depende 

principalmente, do critério de decisão clínica para 

que seja possívelum diagnóstico preciso e tratamen-

to eficaz, e no caso concreto do feocromocitoma, 

uma equipa médica que pense para além das causas 

comuns de sinais e sintomas inespecíficos faz a dife-

rença. 
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Gestação Gemelar com Morte  
de Um dos Fetos: Prognóstico  
do Co-Gémeo Sobrevivente,  
Desfecho Materno e Neonatal

Twin Pregnancy with Death of One Fetus: Prognosis of 
Co-Twin Survivor, Maternal and Neonatal Outcome
Emídio Vale-Fernandes1, Fedra Rodrigues1, Joana Dias2, Luís Carvalho1, Belandina Gil1,3, 
Alexandra Cadilhe1,3

 Resumo
A incidência de morte fetal in utero de um dos fetos na gestação gemelar varia de 0,5-6,8%, ficando o feto 

sobrevivente com morbi-mortalidade aumentada. O prognóstico é pior nas gestações monocoriónicas. 

Na abordagem destes casos importa realçar a referenciação a centro terciário com apoio perinatal dife-

renciado, a indução da maturação pulmonar fetal e a interrupção da gravidez se ocorrer perda do bem-

-estar fetal, estiver assegurada a sua viabilidade ou existir possibilidade de ocorrência de complicações 

maternas ou suspeita de sequelas neurológicas no feto sobrevivente. Os autores descrevem o caso clí-

nico de uma grávida de 32 anos, com gestação gemelar monocoriónica/biamniótica, com diagnóstico de 

morte fetal in utero de um dos fetos pelas 30 semanas, com realização de cesariana eletiva às 33 semanas.

PALAVRAS-CHAVE: Doenças em Gémeos; Morte Fetal; Recém-Nascido

KEYWORDS: Diseases in Twins; Fetal Death; Infant, Newborn

 Introdução
As gravidezes multifetais estão associadas a um 

maior risco de mortalidade perinatal, quando com-

paradas com gestações unifetais. A incidência de 

morte fetal in utero (MFIU) de um dos fetos na ges-

tação gemelar varia de 0,5-6,8%. A demissão de um 

dos fetos na gravidez gemelar tem potencialmente 

consequências no feto sobrevivente (co-gémeo), no-

meadamente risco aumentado de morte fetal, mor-

bilidade neurológica e parto pré-termo (PPT) e das 

sequelas associadas.1-3

A etiologia da MFIU de um dos gémeos muitas vezes 

não se consegue determinar. Mas são várias as con-

dições que podem estar associadas, nomeadamente 

síndrome de transfusão feto fetal (STFF), inserção 

velamentosa do cordão umbilical, nó verdadeiro do 

cordão umbilical, anomalias congénitas e restrição 

de crescimento fetal.1-3

O timing da MFIU (idade gestacional em que ocor-

re) é crucial nas implicações do futuro da gestação 

gemelar. Se o fenómeno ocorrer no 1.º trimestre de 

gravidez, desenvolve-se a condição do “vanishing 
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A twin” (até 30% das gestações gemelares), que é 

relativamente comum e o prognóstico para o feto 

sobrevivente é bom; se a MFIU de um dos gémeos 

ocorrer mais tardiamente, a situação pode decorrer 

com a existência do chamado “feto papiráceo”, que é 

expelido durante o parto do gémeo sobrevivente e 

que se não cursar com a obstrução do canal de parto 

não se associa a complicações; a MFIU no final do 2.º 

trimestre ou no 3.º trimestre de gravidez é incomum, 

mas traz riscos acrescidos de morbi-mortalidade 

para o gémeo sobrevivente, nomeadamente a possi-

bilidade de sequelas neurológicas.1-3

A corionicidade (mais que a zigotia) determina o 

prognóstico do co-gémeo sobrevivente, sendo pior 

nas gestações monocoriónicas (existência de anas-

tomoses vasculares placentares que condicionam 

modificações hemodinâmicas precoces, presentes 

em 85-98% das placentas monocoriónicas e rara-

mente presentes nas placentas bicoriónicas). A im-

portância da corionicidade na MFIU é bem patente 

na prevalência da monocorionicidade na MFIU de 

um dos gémeos, que ronda os 50-70%. No caso de 

gestações bicoriónicas o prognóstico é substancial-

mente melhor para o gémeo sobrevivente, sendo 

o risco de prematuridade o principal problema. No 

caso das gestações monocoriónicas, o mau prognós-

tico para o co-gémeo sobrevivente resulta sobretu-

do da relevância das sequelas neurológicas.1-3

Existem 2 teorias que tentam explicar os efeitos da 

MFIU no gémeo sobrevivente e o mecanismo pa-

togénico subjacente. A primeira refere-se à embo-

lização transcoriónica e à coagulopatia (teoria em 

declínio), que justifica as sequelas presentes no gé-

meo sobrevivente (gémeos monocoriónicos) e a pre-

sença de feto morto macerado ao nascimento, com a 

passagem de tromboplastina e trombina pelas anas-

tomoses vasculares placentares, com subsequente 

coagulação intravascular disseminada (CID) fetal e 

possibilidade de CID materna concomitante. A se-

gunda teoria é mais consensual entre a comunidade 

médica e, atualmente, é a que é aceite; refere-se às 

modificações hemodinâmicas que a MFIU de um dos 

fetos causa no co-gémeo sobrevivente, imediatas e, 

por isso, não passíveis de prevenção pela interrup-

ção da gravidez (queda abrupta da tensão arterial, 

exsanguinação – dependente do número e tipo de 

anastomoses vasculares placentares – anemia grave 

e lesões isquémicas da substância branca/forma-

ções císticas cerebrais).1-3

Segundo Hillman e colaboradores (2011) o risco de 

morte para o feto sobrevivente é de 15% no caso 

das gestações monocoriónicas e 3% no caso das bi-

coriónicas; o risco de PPT para o feto sobrevivente 

é de 68% no caso das gestações monocoriónicas e 

54% no caso das bicoriónicas; o risco de alterações 

imagiológicas cerebrais pós-natais para o feto so-

brevivente é de 34% no caso das gestações monoco-

riónicas e 16% no caso das bicoriónicas e o risco de 

neurodesenvolvimento anormal para o feto sobrevi-

vente é de 26% no caso das gestações monocorióni-

cas e 2% no caso das bicoriónicas.1

Na vigilância pós-natal, a sensibilidade e a especifi-

cidade da ecografia encefálica para prever paralisia 

cerebral foi de 29% e 86%, aos 20 meses, e 43% e 

FIGURA 1. Ecografia obstétrica - gestação de 25 semanas - gestação gemelar monocoriónica biamniótica com feto 1 
com estimativa de peso fetal (EPF) de 0,729 kg (percentil 30,6) e feto 2 com EPF de 0,516 kg (percentil 1,1), volume 
de líquido amniótico (LA) e fluxometria da artéria umbilical (AU) normais em ambos os fetos; não foram observados 
sinais diretos ou indiretos de eventuais anomalias fetais; sem sinais ecográficos sugestivos de STFF ((A) perímetro 
abdominal do feto 2; (B) comprimento do fémur do feto 2; (C) perímetro abdominal do feto 1; (D) comprimento do 
fémur do feto 1).
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82%, aos 31 meses, respetivamente. Como preditor 

do prognóstico em recém-nascidos de muito baixo 

peso, a ressonância magnética (RM) cerebral perto 

do termo mostrou ser superior à ecografia. No en-

tanto, tanto a ecografia como a RM demostram ter 

elevada especificidade. As lesões parenquimatosas 

cerebrais, exceto a hemorragia subependimária, 

mostraram ser bons preditores de paralisia cerebral 

(RM – sensibilidade 82%, especificidade 97%; eco-

grafia – sensibilidade 58%, especificidade 100%). 

Alterações na RM cerebral às 40 semanas de idade 

pós-menstrual nos prematuros com menos de 30 

semanas de gestação permitiram antever alterações 

do neurodesenvolvimento da criança aos 2 anos 

de idade, e a maioria das crianças com RM cerebral 

normal ou com pequenas alterações não apresentou 

sequelas neurocomportamentais graves aos 2 anos 

de idade corrigida. Outros fatores afetam reconhe-

cidamente o prognóstico destas crianças, tais como 

a utilização pós-natal de dexametasona e os achados 

na ecografia encefálica transfontanelar de hemor-

ragia grau III ou IV e leucomalácia periventricular. 

É importante ainda salientar que uma proporção 

substancial de crianças com alterações da substân-

cia branca moderadas a severas apresenta neuro-

desenvolvimento normal aos 2 anos, embora seja 

necessário um seguimento mais longo; e o facto da 

RM cerebral apresentar alterações preocupantes, 

não representa, necessariamente, a presença de se-

quelas graves.1-3

 Caso Clínico
Os autores descrevem o caso clínico de uma grá-

vida de 32 anos, fumadora 20 cigarros/dia até ao 

início da gravidez e sem outros antecedentes médi-

cos relevantes. Com III gesta I para (parto eutócico 

há 13 anos, com recém-nascido do sexo feminino, 

com 3,450 kg, saudável) I abortamento espontâneo 

(com raspagem uterina). A gravidez não foi planea-

da, mas foi vigiada desde o início, tendo a grávida 

realizado suplementação com ácido fólico. Na eco-

grafia obstétrica do 1º trimestre foi diagnosticada 

gestação gemelar monocoriónica biamniótica e não 

foram detetadas anomalias fetais ou sinais ecográ-

ficos objetivos de instalação de STFF. O rastreio 

ecográfico para aneuploidias foi negativo. Iniciou 

vigilância materno-fetal na Consulta de Obstetrí-

cia/Gravidez Múltipla do Hospital de Braga, tendo 

realizado ecografias seletivas de 2 em 2 semanas a 

partir das 16 semanas (rastreio de STFF). Do estu-

do analítico e ecográfico realizado até às 25 sema-

nas não foram encontradas alterações (incluindo 

ecocardiogramas fetais normais), altura em que foi 

diagnosticada restrição de crescimento fetal (RCF) 

grave do feto 2 (Fig. 1) tendo a grávida iniciado mo-

nitorização fetal semanal com ecografia (incluindo 

fluxometria da artéria umbilical (AU) e da artéria 

cerebral média (ACM)) e cardiotocografia (perfil 

biofísico fetal), cujos resultados nunca se altera-

ram, com RCF grave do feto 2 mantida nas reavalia-

FIGURA 2. Ecografia obstétrica - gestação de 30 semanas + 1 dia - gestação gemelar monocoriónica biamniótica com 
morte fetal in utero (MFIU) do feto 2; feto 1 com crescimento e circulação normal (fluxometria da artéria cerebral 
média (A) e da artéria umbilical (B) normais).
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ções biométricas de 2 em 2 semanas. Pelas 30 se-

manas, diagnosticou-se morte fetal in utero (MFIU) 

do feto 2 (afetado com RCF grave), com feto 1 com 

crescimento e circulação dentro da normalidade 

(fluxometria da AU e da ACM normais – Fig. 2). A 

grávida iniciou vigilância em regime de ambulatório 

com avaliação ecográfica fetal semanal (incluindo 

ecoanatomia cerebral) e cardiotocográfica bisse-

manal. Foi realizada maturação da maturidade pul-

monar fetal com betametasona. Foi diagnosticada 

imagem sonolucente justaventricular, com aparen-

te dilatação ventricular no feto sobrevivente, em 

ecografia cerebral, pelas 32 semanas (Fig. 3), que 

conduziu à realização de RM cerebral fetal que re-

velou alterações focais do sinal da substância bran-

ca periventricular, particularmente nas regiões 

peri-trigonais, bilateralmente, podendo corres-

ponder a lesões hipóxico-isquémicas com evolução 

superior a 1 semana, e átrio ventricular esquerdo 

com cerca de 10,5 mm, ligeiramente maior do que o 

contralateral (Fig. 4). Dadas as alterações cerebrais 

no feto sobrevivente, decidiu-se a realização de 

cesariana eletiva para terminação da gravidez (33 

semanas), com recém-nascido do sexo masculino, 

com 1,850 kg, índice de Apgar – 9/10/10, ao 1º, 5º 

e 10º minutos, respetivamente, internado na Neo-

natologia para vigilância pela prematuridade (peso 

adequado à idade gestacional). 

O resultado histológico da placenta revelou placen-

ta monocoriónica biamniótica de peso inferior ao 

esperado (percentil <10), maturidade placentar ade-

quada na área respeitante ao feto 1, calcificações e 

vilosidades hialinizadas na área placentar respeitan-

te ao feto 2, inserção velamentosa do cordão do feto 

2. O exame necróptico do feto 2 revelou feto do sexo 

masculino com crescimento correspondente a uma 

idade gestacional de 25 semanas, com ausência de 

malformações aparentes. 

FIGURA 3. Ecografia obstétrica - gestação de 32 
semanas + 2 dias - gestação gemelar monocoriónica 
biamniótica com MFIU do feto 2; crescimento do 
feto 1 dentro dos parâmetros da normalidade (EPF 
de 1,828 kg - percentil 29,3) e com circulação fetal 
normal; imagem sonolucente justaventricular, com 
aparente dilatação ventricular.

FIGURA 4. RM cerebral fetal - 32 semanas + 5 dias de 
gravidez - alterações focais do sinal da substância 
branca periventricular, podendo corresponder a 
lesões hipóxico-isquémicas com evolução superior  
a 1 semana.
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A evolução do recém-nascido na Neonatologia foi 

favorável: Ventilação espontânea, com necessida-

de de oxigenoterapia até ao 2º dia de vida (FiO
2
 

máxima de 0,28), hipotensão nas primeiras horas 

de vida com necessidade de suporte inotrópico, 

tendo iniciado alimentação entérica ao 2º dia de 

vida com aumentos progressivos e boa tolerância 

e cumprido 7 dias de antibioterapia por risco infe-

cioso, com rastreios séticos seriados e hemocultu-

ra negativa, e fototerapia entre o 4º e o 6º dias de 

vida (bilirrubina total máxima de 8,2 mg/dL); exa-

me neurológico sem alterações. Realizou ecografia 

transfontanelar (TF) ao 2º dia de vida, que revelou 

lesões focais passíveis de representar agressão is-

quémica (Fig. 5-A). Repetiu ecografia TF ao 15º dia 

de vida, onde se mantinham focos de hiperecogeni-

cidade paratrigonais bilaterais. Teve alta ao 15º dia 

de vida com idade pós-menstrual de 35 semanas 

+ 1 dia, orientado para a consulta externa de Neo-

natologia. Em ambulatório, aos 2 meses de idade 

real, 15 dias de idade corrigida, verificava-se boa 

progressão ponderal, exame neurológico sem alte-

rações, desenvolvimento psicomotor adequado e 

ecografia TF (40 semanas de idade pós-menstrual) 

a revelar alterações cerebrais ténues e de nature-

za imprecisa (Fig. 5-B).

 Discussão
A abordagem e o timing da interrupção da gravidez 

nos casos de MFIU de um dos gémeos em idades 

gestacionais em que ainda não está estabelecida a 

viabilidade fetal não são consensuais, sendo necessá-

rio pesar o risco da prematuridade iatrogénica com o 

risco da permanência num ambiente uterino hostil. As 

recomendações existentes são limitadas, por um lado 

pela inexistência de ensaios clínicos randomizados e, 

por outro, por se basearem apenas em opiniões de 

peritos e revisão de casos clínicos. Há quem defenda 

uma abordagem conservadora até às 37 semanas de 

gravidez (se normalidade dos testes de avaliação do 

bem-estar fetal), porque uma intervenção obstétrica 

precoce pode cursar com prematuridade iatrogéni-

ca e maior morbilidade neurológica do feto sobrevi-

vente, comparativamente aos efeitos expetáveis da 

MFIU de um dos gémeos no co-gémeo sobrevivente. 

Outros autores defendem tratar as ameaças de PPT 

com tocolíticos endovenosos antes das 34 semanas 

de gravidez e, finalmente, alguns peritos recomendam 

o parto após as 32 semanas de gestação, se maturi-

dade pulmonar fetal documentada (se imaturidade 

pulmonar preconiza-se a prescrição de corticoides e 

reavaliação posterior). 

FIGURA 5. Ecografia transfontanelar do recém-nascido - (A) 2º dia de vida - lesões focais hiperecogénicas 
periventriculares com predomínio à esquerda, de provável etiologia isquémica, a que se associa extensa 
hiperecogenicidade da substância branca periventricular. (B) 2 meses de vida (idade real) - pequenos e escassos 
focos hiperecogénicos de natureza imprecisa.
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nada por critérios obstétricos e pela prematuridade 

(sendo o parto vaginal possível). A abordagem deverá 

ser sempre individualizada, com suporte e aconselha-

mento adequados aos progenitores. Na abordagem 

destes casos importa realçar a referenciação a centro 

terciário com apoio perinatal diferenciado (informa-

ção referente à corionicidade, avaliação de anoma-

lias fetais e vigilância apertada do bem-estar fetal do 

gémeo sobrevivente, com possibilidade de vigilância 

pediátrica a longo prazo e de realização de exames 

histo-patológicos da placenta e do gémeo cuja morte 

ocorreu in utero), a indução da maturação pulmonar 

fetal e a interrupção da gravidez se ocorrer perda do 

bem-estar fetal, se estiver assegurada a sua viabilida-

de ou se existir risco de complicação materna grave ou 

suspeita de sequela neurológica no feto sobrevivente.

No caso clínico apresentado, de uma gestação mono-

coriónica biamniótica, a MFIU de um dos fetos deveu-

-se à restrição grave de crescimento, com origem pro-

vável na inserção velamentosa do cordão umbilical. A 

terminação da gravidez foi decidida às 33 semanas, 

por cesariana, mal se documentaram alterações ima-

giológicas que pudessem traduzir possíveis sequelas 

neurológicas do feto sobrevivente. Do follow-up pe-

diátrico efetuado, não se verificaram alterações no 

desenvolvimento psicomotor da criança nascida.
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Granuloma da Linha Média: Caso Clínico 

Lethal Midline Granuloma: Case Report
Diana Pinto Silva, Sara Pereira, Miguel Breda, Nuno Marçal, Luís Dias 

 Resumo 
O granuloma da linha média é um linfoma não-Hodgkin, extranodal, do tipo nasal, de células T natural 

killer. Constitui uma entidade rara e extremamente agressiva. Caracteriza-se pela destruição e mutilação 

da face média, sendo o nariz e o palato as estruturas mais afetadas.

A propósito deste tema, os autores propõem a apresentação de um caso clínico e pretendem dar a co-

nhecer esta patologia, enfatizando a necessidade de ser considerada um diagnóstico diferencial dada a 

sua evolução dramática e mutilante que não só constituem o paradigma desta entidade patológica como 

justificam o termo inglês com que é frequentemente denominada: “Lethal midline granuloma”.

PALAVRAS-CHAVE: Granuloma Letal da Linha Média; Linfoma de Células T

KEYWORDS: Granuloma, Lethal Midline; Lymphoma, T-Cell

 Introdução 
O granuloma da linha média (GLM) é um linfoma 

não-Hodgkin (LNH), extranodal, do tipo nasal, de 

células T natural killer (NK). Constitui uma entidade 

rara e extremamente agressiva. Caracteriza-se pela 

destruição e mutilação da face média, sendo o nariz 

e o palato as estruturas mais afetadas.1,2

Etiopatogenicamente relaciona-se com a infeção 

pelo vírus Epstein-Barr (EBV).

Apresenta um quadro mutilante e desfecho geral-

mente dramático. A sua forma de apresentação é 

tipicamente confusa, pouco específica e de insta-

lação progressiva, o que frequentemente atrasa o 

diagnóstico.

Os fatores mais importantes para o prognóstico são 

o estadio da doença, a extensão paranasal e o tipo 

celular, sendo que, os de células T são os de pior 

prognóstico. 
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O tratamento é determinado pela extensão da doen-

ça. Nos casos de doença disseminada, a quimiotera-

pia (QT) permite alcançar algum grau de remissão, 

contudo, a sobrevida média geralmente não ultra-

passa os 4 meses.1

A propósito deste tema e atendendo às característi-

cas peculiares desta entidade clínica, nomeadamen-

te a raridade, modo de instalação, desafio diagnósti-

co e evolução natural atípica e agressiva, os autores 

propõem a apresentação do seguinte caso clínico.

 Caso Clínico 
Trata-se de uma mulher de 48 anos, caucasiana, sem 

antecedentes pessoais ou familiares de relevo, cabe-

leireira de profissão.

Recorrência ao Serviço de Urgência por quadro de 

evolução de vários meses de assimetria e hipoeste-

sia da hemiface direita, obstrução nasal permanente, 

rinorreia, emagrecimento, hipersudorese noturna e 

astenia marcada.

Apresentava ptose palpebral esquerda, midríase e 

edema da hemiface à direita (Fig. 1), ausência de vá-

rias peças dentárias, erosão da arcada alveolar e do 

pavimento da fossa nasal direita (Figs. 2 e 3) e lesão 

no palato duro (Fig. 3).

Analiticamente apresentava anemia microcítica e 

hipocrómica, ferropenia, trombocitose, alteração do 

número e forma leucocitárias e elevação da LDH.

A ressonância magnética (RM) da face revelou lesão 

do palato, erosão da arcada alveolar à direita e alte-

ração da emissão de sinal na região da nasofaringe 

(Fig. 4).

FIGURA 2. Destaque para a ausência de peças dentárias 
e erosão da arcada alveolar superior.

FIGURA 3. Evidência da erosão da arcada alveolar 
maxilar que se comunica com o pavimento da fossa 
nasal e de lesão no palato duro.

FIGURA 1. Aparência da face no momento em que 
recorreu ao serviço de urgência, destacando-se o 
edema da hemiface direita e ptose palpebral esquerda.

FIGURA 2. Destaque para a ausência de peças dentárias 
e erosão da arcada alveolar superior.

FIGURA 1. Aparência da face no momento em que 
recorreu ao serviço de urgência, destacando-se o 
edema da hemiface direita e ptose palpebral esquerda.



249

G
R

A
N

U
LO

M
A

 D
A

 L
IN

H
A

 M
É

D
IA

: C
A

SO
 C

LÍ
N

IC
O

A biópsia de tecido da região captante da nasofarin-

ge mostrou tratar-se de um linfoma não-Hodgkin, de 

células T natural killer, extranodal, do tipo nasal com 

positividade imunocitoquímica para os marcadores 

CD3 e CD56.

A tomografia por emissão de positrões (PET) revelou 

hipermetabolismo de 18F-FDG, sugerindo doença lin-

foproliferativa ganglionar e extra-ganglionar incluindo 

região nasal, palato e nasofaringe, cérebro, pâncreas, 

rins, estômago, mamas, ossos e músculos (Fig. 5).

O tratamento proposto em consulta de grupo:

Realização inicial de corticoterapia em altas doses, 

seguida de quimioterapia (QT) segundo o esquema 

SMILE e por último alo-transplante de medula óssea.

FIGURA 4. RM da face com evidência de lesão do palato, erosão da arcada alveolar à direita e alteração da emissão de 
sinal na região da nasofaringe.

FIGURA 5. PET scan com captação ganglionar e extra-ganglionar incluindo região nasal, palato e nasofaringe, cérebro, 
pâncreas, rins, estômago, mamas, ossos e músculos.

A doente entretanto suspendeu a QT por apresen-

tar marcado agravamento do estado geral e hema-

tológico com leucocitopenia pronunciada para todas 

as linhas celulares. Após estabilização clínica e analí-

tica retomou a QT com boa tolerância. 

Foi realizada pesquisa familiar de possíveis doado-

res de medula óssea e uma irmã mostrou ser com-

patível pelo que foi realizado alo-transplante de 

medula óssea, até ao momento sem rejeição ou in-

tercorrências. 

Apesar dos tratamentos realizados, mantém um 

mau estado geral, erosão óssea e desfiguração facial 

evidentes (Figs. 6 e 7), o que reflete o caráter agres-

sivo e mutilante desta entidade.
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 Discussão 
A raridade bem como evolução dramática e mutilante 

constituem o paradigma desta entidade patológica. 

O quadro com que se apresenta é tipicamente confu-

so, pouco específico e de instalação progressiva, o que 

atrasa o diagnóstico e protela a instituição do trata-

mento. Tal é constatado na paciente em questão, que 

no momento de diagnóstico, apresentava um LNH de 

células T, estadio IV, com extensão paranasal (Fig. 5), 

reunindo portanto critérios de doença disseminada e 

de mau prognóstico.3 

Atualmente e apesar dos tratamentos preconizados, 

a doente já perdeu sete peças dentárias na totalida-

de, apresentando erosão óssea e desfiguração facial 

progressivas, o que corrobora o termo inglês com que 

esta patologia é frequentemente denominada: “Le-

thal midline granuloma”.

Desta forma, a apresentação deste caso, pretende 

dar a conhecer as particularidades desta patologia, 

despoletando a atenção dos clínicos para a sua exis-

tência e elevado nível de suspeição diagnóstica uma 

vez que a sua apresentação tipicamente confusa fre-

quentemente atrasa o diagnóstico e protela uma in-

tervenção precoce, cujo papel é fulcral no aumento 

da sobrevida do doente.
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FIGURA 7. Aparência atual da doente, já com aparente 
desfiguração facial.

FIGURA 6. Evolução da erosão óssea progressiva a nível 
do palato.
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Hérnia Diafragmática Morgagni-Larrey 
Incidental no Adulto: Relato de Caso Clínico

Adult Morgagni-Larrey Incidental Diaphragmatic Hernia:  
Case Report
Cláudia Marques, Tiago Louro, Margarida Brilhante, Angeles Rábago, João Morais,  
Francisco Rodrigues  

 Resumo
A hérnia diafragmática congénita ocorre em aproximadamente 1/2.200 nascidos vivos. 

A lesão diafragmática indireta, contundente surge em 0,8 a 1,6% dos doentes após traumatismos contun-

dentes. As lesões diafragmáticas representam 1% de todas as lesões traumáticas. Não foram encontra-

das referências na literatura a descoberta de hérnias diafragmáticas congénitas após trauma. 

Relata-se o caso de um doente do sexo masculino, admitido após trauma taurino com múltiplos traumatis-

mos e dor abdominal. A imagiologia abdominal revelou conteúdo intestinal intratorácico - provável hérnia 

diafragmática de Morgagni. 

Submetido a cirurgia de urgência - laparotomia mediana com evidência de saco herniário diafragmático 

consistente com hérnia diafragmática de Morgagni. Realizada cura de hérnia diafragmática com redução 

do conteúdo do saco e encerramento do colo herniário, sem intercorrências.

PALAVRAS-CHAVE: Hernia Diafragmática; Laparoscopia

KEYWORDS: Hernia, Diaphragmatic; Laparoscopy

 Introdução
A herniação diafragmática congénita (HDC) é uma 

descontinuidade no desenvolvimento do diafragma 

que permite a herniação de órgãos abdominais para 

a cavidade torácica.

A HDC ocorre em aproximadamente 1 em cada 

2.200 nascidos vivos.1 Não parece existir uma asso-

ciação com género. A sua patogénese não foi ainda 

esclarecida. Apesar do padrão geno-familiar,2,3 a 

maioria das HDC ocorre esporadicamente.

O defeito diafragmático é geralmente posterior (Bo-

chdalek), normalmente esquerdo (80 a 85% dos ca-

sos), podendo ser anterior ou retroesternal/peries-

ternais (hérnia de Morgagni) ou raramente central. 

Hérnia bilateral é rara.4

AFILIAÇÃO: 
Serviço de Cirurgia Geral, Hospital de Vila Franca de Xira, Vila Franca de Xira, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
Cláudia Marques, e-mail: claudia.marques@hvfx.pt
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As lesões diafragmáticas são incomuns,5 represen-

tando menos de 1% de todas as lesões traumáticas. 

As lesões diafragmáticas ocorrem frequentemente 

em associação à lesão de órgãos torácicos e abdo-

minais. 

O trauma contundente com ponto de impacto no 

tórax ou abdómen poderá resultar em gradientes 

pleuroperitoneais entre +150 e 200 cm H20, ultra-

passando a elasticidade dos segmentos musculares 

e tendinosos diafragmáticos, conduzindo à sua rotu-

ra ou avulsão. A herniação traumática diafragmática 

direita é menos frequente, pela presença do fígado.6 

Embora as lesões diafragmáticas possam ser óbvias 

(i.e. herniação do conteúdo abdominal para a cavida-

de torácica), a sua rotura é por vezes impercetível, 

se de pequenas dimensões, exigindo elevado índice 

de suspeição. Perante os casos em que o diagnóstico 

é incerto, a realização de laparoscopia, toracoscopia 

ou exploração cirúrgica laparotómica poderá ser 

diagnóstica. 

Não foram encontradas referências na literatura a 

descoberta de hérnias diafragmáticas congénitas 

após trauma.

 Caso Clínico
Doente de 54 anos, sexo masculino, etilizado, ad-

mitido pela urgência após trauma taurino do qual 

resultaram múltiplos traumatismos: à observação, 

traumatismo crânio-encefálico sem perda de conhe-

cimento, traumatismo torácico bilateral com fratura 

de arcos costais direitos e esquerdos, traumatismo 

abdominal com impacto lombar com escoriação 

abrasiva, ferida perfurante na coxa esquerda, ferida 

incisa região axilar direita e região supraciliar direi-

ta, referindo dor torácica e abdominal, com defesa. 

Analiticamente sem alterações. 

Realizou radiografia simples do abdómen e tórax 

com evidência de fraturas de arcos costais e enfise-

ma subcutâneo bilateral, com evidência de imagem 

de conteúdo intestinal intratorácico. 

Perante suspeita de hérnia diafragmática em con-

texto de trauma, o doente realizou tomografia 

computorizada (TC) toraco-abdómino-pélvica (Fig. 

1), com contraste oral com confirmação de prová-

vel hérnia diafragmática de Morgagni, ausência de 

pneumotórax.

Perante hipótese diagnóstica de hérnia diafragmática 

congénita versus traumática, optou-se pela cirurgia. 

O doente foi submetido a cirurgia de urgência – 

laparotomia mediana com evidência de saco herniá-

rio diafragmático consistente com hérnia diafrag-

FIGURA 2. TC-toraco-abdominal em cortes sagital 
e transversal - provável hérnia diafragmática de 
Morgagni.

FIGURA 1. Imagem de conteúdo intestinal (cólico) em 
posição intratorácica – suspeita diagnóstica de rotura 
traumática versus hérnia diafragmática. 



H
É

R
N

IA
 D

IA
F

R
A

G
M

Á
T

IC
A

 M
O

R
G

A
G

N
I-

LA
R

R
E

Y
 IN

C
ID

E
N

TA
L 

N
O

 A
D

U
LT

O
: R

E
LA

TO
 D

E
 C

A
SO

 C
LÍ

N
IC

O

255

mática de Morgagni, tendo sido realizada cura de 

hérnia diafragmática com redução do conteúdo do 

saco – cólon transverso – e encerramento do colo 

herniário, sem intercorrências.

Pós-operatório decorreu favoravelmente, tendo o 

doente alta ao 6º dia de internamento. 

 Discussão
A abordagem inicial do trauma diafragmático baseia-

-se nos protocolos do programa de Advanced Trauma 

Life Support (ATLS®). A suspeição de lesão diafragmá-

tica inicia-se com o mecanismo de lesão, exame obje-

tivo e avaliação de lesões concomitantes. 

A radiografia torácica é o exame complementar mais 

frequentemente utilizado em doentes em contexto 

de trauma. O trânsito entérico com gastrografina, a 

TC ou ressonância magnética (RM) poderão ser ne-

cessárias ao diagnóstico.7

Apesar da simplicidade aparente do defeito anató-

mico, as alterações fisiológicas são complexas.8

O defeito é frequentemente pequeno e contém o 

saco com o omento, cólon transverso ou, mais rara-

mente, fígado, ansa de intestino delgado ou estôma-

go. As hérnias são frequentemente assintomáticas e 

diagnosticadas incidentalmente por radiografia de 

tórax. 

A necessidade de cirurgia depende da apresentação. 

A cirurgia está indicada quando o saco herniário está 

preenchido por cólon, com elevado risco de obstru-

ção. Se a hérnia for de pequenas dimensões e/ou 

preenchida por omento, a abordagem depende de 

uma sintomatologia manifesta.9

Embora a maioria das hérnias sejam assintomáticas, 

a sua reparação, sobretudo em contexto de trauma 

é recomendada, pelo risco de potencial estrangula-

mento futuro.

A herniação através do hiato esternocostal anterior 

direito do diafragma foi primeiro descrita por Gio-

vanni Batista Morgagni em On the Seats and Causes 

of Disease Investigated by Anatomy, 1761.10 A abor-

dagem cirúrgica da cavidade pericárdica através do 

defeito diafragmático anterior esquerdo foi descrita 

por Larrey em 1828.6 A abordagem cirúrgica requer 

laparotomia (transabdominal) ou toracotomia.11 A 

abordagem transabdominal, perante o diagnóstico 

de hérnia diafragmática de Morgagni-Larrey, deve-

rá ser a escolha. Perante uma complicação da hérnia 

(i.e. volvo, gangrena ou perfuração da ansa hernia-

da), o procedimento necessário (p. ex. ressecção) 

poderá ser realizado de forma concomitante por 

FIGURA 3. Saco herniário diafragmático consistente 
com hérnia diafragmática de Morgagni. 

FIGURA 4. Esboço esquemático explicativo – autoria de 
Neves Marques C. 
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herniada à cavidade abdominal, poderá ou não ser 

possível a excisão do saco herniário devendo, neste 

caso, ser encerrado com uma sutura não absorvível. 

A maioria dos casos de hérnia de Morgagni-Larrey 

apresenta saco herniário, sendo que em mais de me-

tade dos casos reportados não foi realizada a excisão 

do saco no decorrer do procedimento cirúrgico. Se-

gundo descrito por Kuster et al a remoção do saco 

não é recomendada pelo risco de pneumomediasti-

no maciço, com complicações respiratórias e circula-

tórias.12 A laparoscopia é uma forma de abordagem 

excelente para confirmar o diagnóstico e reparar a 

hérnia de Morgagni-Larrey não complicada.  

A apresentação frequentemente atípica da hernia 

de Morgagni-Larrey em idade adulta conduz a um 

diagnóstico tardio. Após o seu diagnóstico, perante 

indicação cirúrgica, a abordagem transabdominal 

permite a redução facilitada do conteúdo herniado, 

juntamente com o saco, permitindo a sua ressecção 

ao longo das margens do defeito, se necessário.
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inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.
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Hipertensão Pulmonar Persistente  
do Recém-Nascido, um Desafio

Persistent Pulmonary Hypertension of the Newborn,  
a Challenge
Ana Rodrigues1, Mafalda Lucas1, Glória Carvalhosa1, Ana Serrão Neto2

 Resumo
A hipertensão pulmonar persistente do recém-nascido constitui um desafio para os neonatologistas, 

pela sua elevada mortalidade. Os autores apresentam o caso clínico de um recém-nascido de termo com 

diagnóstico de sépsis e pneumotórax drenado que mantém hipoxémia refratária à ventilação conven-

cional com FiO
2
 100%. Foi colocada a hipótese diagnóstica de hipertensão pulmonar persistente e ini-

ciada terapêutica com óxido nítrico inalado e ventilação de alta frequência. A ecocardiografia confirmou 

o diagnóstico. Num recém-nascido com hipoxémia refratária e desproporcional ao esforço respiratório, 

independentemente do diagnóstico prévio, deverá ser colocada a hipótese de diagnóstico de hipertensão 

pulmonar persistente, cuja abordagem é ainda difícil e exige uma equipa multidisciplinar diferenciada e 

bem treinada.

PALAVRAS-CHAVE: Hipoxémia; Óxido Nítrico; Recém-Nascido; Síndrome da Persistência do Padrão de 

Circulação Fetal 

KEYWORDS: Infant, Newborn; Anoxia; Nitric Oxide; Persistent Fetal Circulation Syndrome

 Introdução
A hipertensão pulmonar persistente do recém-nas-

cido (HTPP) resulta da falência da transição da cir-

culação fetal para a pós-natal. É caracterizada pela 

persistência de resistências vasculares pulmonares 

elevadas, shunt direito esquerdo, através do canal 

arterial e foramen oval, na ausência de anomalia car-

díaca. Ocorre maioritariamente em recém-nasci-

dos (RN) de termo e tem uma prevalência estimada 

de 1,9 casos/1.000 RN de termo e mortalidade de 

11%.1 A HTPP poderá ser idiopática ou secundária a 

patologia cardio-respiratória neonatal.2 Clinicamen-

te, a HTPP cursa com hipoxémia grave, muitas vezes 

refratária à ventilação convencional. Tratar recém-

-nascidos com HTPP, apesar dos avanços terapêu-

ticos, nomeadamente a utilização de óxido nítrico 

inalado e ventilação de alta frequência, é ainda um 

grande desafio para os neonatologistas e exige uma 

equipa multidisciplinar diferenciada e bem treinada.
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 Caso Clínico
Mãe de 31 anos, saudável, segunda gesta, segunda 

para. Gravidez vigiada, sem intercorrências. Cesaria-

na eletiva às 39 semanas de gestação por cesariana 

anterior. Recém-nascido do sexo masculino, peso ao 

nascer 3,330 kg e índice de Apgar 9 ao 1º e 5º mi-

nutos. Admissão na Unidade de Cuidados Especiais 

Neonatais (UCERN) com 16 horas de vida por gemi-

do, taquipneia, tiragem e cianose. Auscultação car-

diopulmonar sem alterações. Oximetria de pulso com 

saturações de 50%, sem diferencial pré e pós-ductal, 

pH e gases capilares : pH 6,9; pCO
2
 58,6 mmHg; pO

2
 

57 mmHg HCO
3
 17 mmol/l, BE -13. Análises de san-

gue periférico: 24.900 leucócitos/μl com 71,6% neu-

trófilos, proteína C-reativa 2,62 mg/dL. Hemocultura 

sem isolamento bacteriano. A radiografia de tórax não 

mostrou alterações significativas. Colocada a hipóte-

se diagnóstica de sépsis, foi medicado com ampicilina 

e gentamicina, para além das medidas gerais de su-

porte, sedação e ventilação. Seis horas após o interna-

mento, por agravamento clínico repetiu a radiografia 

de tórax que mostrou fina lâmina de pneumomedias-

tino e pneumotórax à direita. Após a drenagem do 

pneumotórax e por manutenção da instabilidade res-

piratória e da hipoxémia (pO
2
 < 55)  refratária  à  ven-

tilação com FiO
2
 de 100% foi colocada a hipótese de 

diagnóstico de HTPP. Foi alterado o modo ventilatório 

para ventilação de alta frequência e iniciou terapêuti-

ca com óxido nítrico inalado, com melhoria da hipo-

xémia. A ecocardiografia confirmou o diagnóstico de 

HTPP, moderada, com shunt direito esquerdo, através 

do canal arterial e do foramen oval.  Não se observou 

cardiopatia estrutural. Permaneceu ventilado em alta 

frequência e com inalação de óxido nítrico durante 5 

dias. Teve alta clinicamente bem com 11 dias de vida, 

referenciado à consulta de Neonatologia. Atualmente 

com 15 meses de idade tem um desenvolvimento psi-

comotor e progressão estaturoponderal adequados. 

Avaliação audiológica sem alterações.

 Discussão 
O primeiro dos desafios colocados pela HTPP é o 

diagnóstico. A incidência da HTPP persistente é 

possivelmente subestimada devido à falha na sua 

deteção quando associada a patologia do parênqui-

ma pulmonar.3 A patologia associada também po-

derá atrasar o diagnóstico de HTPP, como no caso 

apresentado em que a gravidade do estado clínico 

foi atribuída a sépsis neonatal. Deverá ser colocada 

a hipótese diagnóstica de HTPP quando a hipoxémia 

é desproporcional ao esforço respiratório e às alte-

rações radiológicas pulmonares.4

A avaliação comparativa da oximetria de pulso entre 

áreas pré (membro superior direito) e pós-ductal 

(membros inferiores) pode demonstrar o shunt di-

reito esquerdo através do canal arterial. Uma dife-

rença maior do que 5% é indicativa de shunt.4 É im-

portante sublinhar que a inexistência de diferencial 

pré e pós-ductal não exclui HTPP, somente indica 

que não há shunt direito esquerdo através do canal 

arterial. A presença de shunt a nível do foramen oval 

é diagnosticada apenas pela ecocardiografia. É a 

capacidade do ventrículo direito de vencer uma re-

sistência vascular aumentada que determina a pre-

sença e a gravidade da doença.4 No presente caso a 

avaliação comparativa da oximetria foi medida numa 

fase inicial, possivelmente de menor gravidade, mas 

no ecocardiograma já era visível o shunt através do 

canal arterial. 

A ecocardiografia é o exame de diagnóstico e deverá 

ser sempre realizada na suspeita de HTPP. Permite 

não só avaliar a presença de shunt ao nível do canal 

arterial e foramen oval, mas também confirmar a 

ausência de anomalias estruturais cardíacas e esti-

mar a pressão da artéria pulmonar. É ainda útil para 

avaliar a contratibilidade do miocárdio. É frequente 

a presença de disfunção do miocárdio com necessi-

dade de uso de inotrópicos.

Outro dos desafios colocados pela HTPP é evitar 

a iatrogenia. A hipoxémia refratária conduz ao uso 

de pressões médias elevadas durante a ventilação 

com risco aumentado de ar ectópico (no presente 

caso pneumomediastino e pneumotórax); por ou-

tro lado, dependendo da complacência pulmonar, 

parte da pressão usada na ventilação poderá ser 

transmitida aos vasos pulmonares e agravar a hi-

pertensão pulmonar.4

A terapêutica também é um desafio. Com exceção do 

óxido nítrico inalado o tratamento é limitado e o uso 
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experimental ou no tratamento de adultos. O óxido 

nítrico é considerado o tratamento padrão e quando 

a resposta é positiva a melhoria da oxigenação é re-

gra geral evidente em minutos,4 tal como observado 

neste RN. Atualmente recomenda-se o início mais 

precoce de óxido nítrico inalado, antes da prolongada 

exposição a altas concentrações de oxigénio e eleva-

dos parâmetros de ventilação.4 A associação de venti-

lação de alta frequência com óxido nítrico utilizada no 

presente caso melhora a eficácia terapêutica.5

Ao 11º dia de vida esta criança teve alta clinicamente 

bem, após a utilização da terapêutica mais inovado-

ra disponível na UCERN como em qualquer centro 

diferenciado.
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Hipopituitarismo Pós-Abortamento:  
A Propósito de um Caso Clínico

Hypopituitarism After Abortion:  
Apropos of one Case Report
Ana Margarida Monteiro, Marta Alves, Olinda Marques

 Resumo
A síndrome de Sheehan é uma causa rara de hipopituitarismo que resulta do enfarte hipofisário secundá-

rio a um quadro hemorrágico grave e/ou hipotensivo no período pós-parto. A clínica, dependente da gra-

vidade dos défices, é frequentemente inespecífica e muitas mulheres podem manter-se assintomáticas 

durante vários anos. Estes motivos contribuem para o atraso do diagnóstico e, consequentemente, para o 

atraso do tratamento daquela que é uma causa importante de morbimortalidade nas mulheres afetadas. 

O caso clínico apresentado refere-se a uma mulher com hipopituitarismo por enfarte hipofisário após 

abortamento, diagnosticado quatro anos após o abortamento espontâneo.

PALAVRAS-CHAVE: Abortamento; Gravidez; Hipopituitarismo

KEYWORDS: Abortion;  Hypopituitarism; Pregnancy

 Introdução
A síndrome de Sheehan (SS), descrita pela primei-

ra vez em 1937 por HL Sheehan, corresponde ao 

hipopituitarismo, parcial ou total, causado pelo 

enfarte da hipófise no contexto de um quadro de 

hipotensão grave ou choque secundários a uma he-

morragia grave durante ou após o parto.1,2 Devido 

ao avanço dos cuidados obstétricos, tornou-se uma 

entidade rara nos países desenvolvidos, contudo a 

sua prevalência pode estar subestimada. De fac-

to, estudos recentes reportaram uma prevalência 

maior de SS que a esperada, mesmo em países de-

senvolvidos.3 A sua fisiopatogenia e a sua história 

natural continuam por esclarecer.2

Os sintomas, nomeadamente a astenia, a fadiga e 

a anorexia, são geralmente inespecíficos, contudo, 

a insuficiência hipofisária grave pode resultar em 

coma e morte.2 Adicionalmente, a clínica varia con-

soante o grau de gravidade dos défices hormonais.1  

Embora a apresentação inicial em algumas doentes 

seja um quadro agudo e grave de pan hipopituitaris-

mo, a maioria dos casos de SS são diagnosticados por 

um défice hipofisário parcial e clinicamente subtil e, 

portanto, o seu diagnóstico e tratamento podem 

atrasar-se por vários anos.3
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O diagnóstico é clínico mas podem ser observadas 

alterações na ressonância magnética (RM) em até 

70% dos casos, nomeadamente atrofia hipofisária 

ou sela turca vazia.1 Os critérios sugeridos para o 

diagnóstico de SS são a presença de uma história de 

hemorragia vaginal grave no pós-parto, a necessida-

de de ressuscitação com fluidoterapia ou transfusão 

de glóbulos vermelhos devido a uma hipotensão 

grave ou choque, a falência de amamentação após 

o parto, a ausência de menstruação após o parto, a 

documentação de défices variáveis de hormonas hi-

pofisárias com hipopituitarismo parcial ou pan hipo-

pituitarismo ou a presença de uma sela turca vazia 

em exames imagiológicos.2

O hipopituitarismo da SS varia conforme as linhas 

hipofisárias afetadas e a prevalência dos défices en-

contrados é variável em diferentes estudos. O trata-

mento da SS consiste na substituição das hormonas 

em défice.1

 Caso Clínico
Relata-se o caso de uma mulher de 32 anos enca-

minhada para a consulta de Endocrinologia por hi-

pogonadismo hipogonadotrófico, com intenção de 

engravidar.

Relativamente à história ginecológica, a doente re-

feria menarca aos 11 anos, ciclos menstruais regu-

lares até aos 28 anos e duas gravidezes. A primeira 

gravidez decorreu sem intercorrências, com um 

parto normal, aos 17 anos. A segunda gravidez, aos 

28 anos, terminou, espontaneamente, às 8 semanas 

de gestação. Cerca de um mês após o abortamento 

espontâneo, surgiu um quadro de astenia e lipotimia 

que motivou o internamento para estudo etiológico, 

tendo sido diagnosticada uma anemia importante 

com necessidade transfusional. 

Sem outros antecedentes patológicos relevantes e 

sem qualquer medicação habitual. 

Sem queixas valorizáveis, nomeadamente astenia, 

cansaço ou alterações do peso corporal. Ao exame 

físico, destaque para um índice de massa corporal 

(IMC) baixo, sem outras alterações de relevo. 

Analiticamente, apresentava níveis de FSH, LH e 

estradiol baixos, compatível com hipogonadismo 

hipogonadotrófico. A avaliação da restante função 

hipofisária demonstrou um valor TSH inapropria-

damente normal para os níveis das hormonas tiroi-

deias. O nível de prolactina estava no limite inferior 

da normalidade e o valor de IGF-1 abaixo do limite 

inferior da normalidade. Realizou-se prova de hipo-

glicemia insulínica que demonstrou uma resposta 

adequada da secreção da hormona de crescimento 

e do cortisol. 

Realizou RM da hipófise que revelou uma hipófise de 

dimensões inferiores ao esperado para a idade, com 

limite superior côncavo (Figs. 1 e 2).

FIGURA 2. RM hipofisária (ponderação T1) corte sagital.
 

FIGURA 1. RM hipofisária (ponderação T1) corte coronal.
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doente sentiu melhoria da sua qualidade de vida, 

referindo menor cansaço nas atividades da vida 

diária, facto que previamente não valorizava. Por 

manifestar intenção de engravidar foi orientada 

para a consulta de reprodução medicamente assis-

tida, já que irá necessitar de terapêutica com gona-

dotrofinas.

 Discussão
Nesta doente, o quadro de hipotensão e anemia 

graves após o abortamento espontâneo, que moti-

vou internamento com necessidade transfusional, 

associada a amenorreia secundária com quatro 

anos de evolução, sugere a SS como o diagnóstico 

mais provável. 

O facto de ser uma entidade rara nos países ociden-

tais e por se apresentar, na maioria das vezes, de 

uma forma inespecífica, dificulta o seu diagnóstico. 

Por isso, em muitos casos, ocorre um atraso signifi-

cativo na sua identificação e no início das terapêuti-

cas de substituição. Se por um lado as terapêuticas 

com esteroides sexuais ou hormona de crescimento 

não são vitais, as terapêuticas de substituição com 

glucocorticoides e hormona tiroideia são essenciais 

e com benefícios demonstrados em doentes com 

esta entidade.3 

Concluindo, a explanação deste caso visa salientar 

a importância da avaliação da função hipofisária em 

mulheres com história de parto associado a perdas 

hemáticas importantes ou a um quadro hipotensivo 

grave, em mulheres que após o parto têm falência de 

lactação e em mulheres amenorreicas após o parto 

ou abortamento, mesmo decorridos vários anos re-

lativamente ao episódio despoletante.

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Não existiram fontes 

externas de financiamento para a realização deste 

artigo. 

 Referências
1. Ramos-Lopez L, Pons-Canosa V, Juncal-Diaz JL, 

Nunez-Centeno MB. Sindrome de Sheehan tras he-
morragia obstetrica. Rev Esp Anestesiol Reanim. 
2014;61:575-8. 

2. Karaca Z, Tanriverdi F, Unluhizarci K, Kelestimur F. 
Pregnancy and pituitary disorders. Eur J Endocrinol. 
2010;162:453-75.

3. Diri H, Tanriverdi F, Karaca Z, Senol S, Unluhizarci K, 
Durak AC, et al. Extensive investigation of 114 pa-
tients with Sheehan’s syndrome: a continuing disor-
der. Eur J Endocrinol. 2014;171:311-8.



267

Hipotiroidismo Primário: Uma Causa Rara 
e Reversível de Lesão Renal Aguda Anúrica

Primary Hypothyroidism: A Rare and Reversible Cause of 
Anuric Acute Kidney Injury 
Dalila Costa, Rui Santos, Joana Sotto Mayor, Olinda Caetano Sousa, Sofia Esperança,  
António Oliveira e Silva 

 Resumo
O hipotiroidismo primário pode cursar com disfunção renal de etiologia multifatorial. Os autores descre-

vem o caso clínico de um homem de 86 anos, admitido no Serviço de Urgência por agravamento da sua 

dispneia habitual e tosse com expetoração mucosa. Analiticamente apresentava elevação dos parâmetros 

inflamatórios, pelo que se iniciou antibioterapia empírica e ficou internado por insuficiência cardíaca des-

compensada por provável infeção respiratória baixa. No início do internamento no Serviço de Medicina 

Interna, o doente apresentava-se obnubilado, com bradicardia sinusal, hipotérmico, anasarca e azotémia 

anúrica progressiva, com necessidade de suporte hemodialítico. Do estudo efetuado diagnosticou-se um 

hipotiroidismo severo. Iniciou terapêutica de substituição com levotiroxina e hidrocortisona, com melho-

ria paulatina da clínica e normalização da função tiroideia e renal. Este caso revela uma associação rara 

de hipotiroidismo grave e lesão renal aguda anúrica reversível e realça a necessidade do reconhecimento 

desta entidade na prática clínica do internista e da introdução precoce da suplementação terapêutica. 

PALAVRAS-CHAVE: Anúria; Hipotiroidismo; Lesão Renal Aguda

KEYWORDS: Acute Kidney Injury; Anuria; Hypothyroidism

 Introdução
O hipotiroidismo tem uma elevada prevalência na 

comunidade idosa, sendo a tiroidite autoimune a 

etiologia mais comum nos países com uma ingestão 

adequada de iodo.1,2 O coma mixedematoso repre-

senta a forma mais grave do hipotiroidismo. É uma 

emergência clínica rara com elevada mortalidade. A 

tríade diagnóstica inclui a presença de um fator pre-

cipitante, hipotermia e alteração do estado de cons-

ciência que, contrariamente ao sugerido pelo nome, 

raramente se manifesta com o doente em coma. 3 

O estado hipotiroideu, particularmente o mixedema 

primário grave, induz alterações marcadas da respos-

ta cardiovascular, hemodinâmica e renal.4 A associa-

ção do hipotiroidismo com falência renal aguda é re-

conhecida na literatura,2,4-6 porém esta apresentação 
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exato da disfunção renal mas será provavelmente 

multifatorial.5 Os autores descrevem um caso clínico 

de hipotiroidismo grave associado a lesão renal aguda 

(LRA), no qual a suplementação precoce da terapêu-

tica possibilitou a recuperação clínica do doente e a 

normalização da função renal.

 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, de 86 anos de idade, 

caucasiano, com antecedentes de carcinoma papi-

lar urotelial, insuficiência cardíaca e hipertensão 

arterial, medicado com ramipril 5 mg e furosemida 

40 mg. Recorreu ao Serviço de Urgência do Hospi-

tal de Braga por agravamento da sua dispneia ha-

bitual e tosse com expetoração mucosa. Ao exame 

físico, encontrava-se hemodinamicamente estável, 

apirético e em anasarca (ascite, derrame pleural, 

edema periférico). Analiticamente, hemoglobina 

13,3 g/dL, macrocítica e normocrómica, leucocitose 

de 11x103/uL com predomínio neutrofílico, creatini-

na sérica 1,1 mg/dL, ureia 87 mg/dL e aumento da 

proteína C-reativa e do pro-BNP. Sedimento uriná-

rio com proteinúria e eritrocitúria. Gasimetria em ar 

ambiente com insuficiência respiratória tipo 1. Foi 

internado no Serviço de Medicina Interna no con-

texto de insuficiência cardíaca descompensada por 

provável infeção respiratória baixa e iniciou antibio-

terapia empírica com ceftriaxona e claritromicina.

No internamento evoluiu desfavoravelmente com 

obnubilação, desorientação temporo-espacial. He-

modinamicamente com perfil normotenso, bradicar-

dia sinusal, hipotérmico, em anasarca e azotémia oli-

goanúrica progressiva (creatinina sérica 4,1 mg/dL; 

ureia 128 mg/dL; taxa filtração glomerular (TFG) 

estimada pela fórmula de Cockroft-Gault de 14 mL/

min), com necessidade de suporte dialítico. Do estu-

do efetuado diagnosticou-se um hipotiroidismo gra-

ve (TSH 81,200uUI/mL e T4 livre 0,48 ng/dL). Ascite 

e derrame pleural transudativo. Perfil lipídico, creati-

nina quinase e função hepática normal. Anti-recetor 

TSH positivo; anti-TPO e anti-Tg negativos. Estudo 

vírico e autoimune negativos. Ecografia renovesi-

cal e tomografia computorizada abdomino-pélvico 

revelaram ascite de grande volume, rins de dimen-

sões normais e com boa diferenciação parênquimo-

-sinusal. Eco-doppler renal e uretrocistoscopia sem 

alterações de relevo. Ecocardiograma com depres-

são ligeira da função sistólica global biventricular. 

Ecografia cervical com tiroide de dimensão normal e 

nódulos infracentimétricos.

Efetuado o diagnóstico de tiroidite auto-imune, ini-

ciou-se terapêutica de substituição com levotiroxina 

e hidrocortisona. À data da alta, doente consciente 

e orientado, clinicamente assintomático, com bom 

débito urinário e hemodinamicamente estável. 

Analiticamente, com normalização da função tiroi-

deia (TSH 1,930 uUI/mL) e melhoria da função re-

nal (creatinina sérica 1,4 mg/dL e ureia 117 mg/dL). 

Após um mês, doente manteve estabilidade clínica, 

com normalização da função renal e tiroideia. 

 Discussão
A interação entre o rim e a função tiroideia está bem 

documentada na literatura: As hormonas tiroideias 

(HT) participam no desenvolvimento renal e na 

manutenção da homeostasia hidroeletrolítica; por 

outro lado, o rim está envolvido no metabolismo e 

eliminação das HT.7 O hipotiroidismo primário pode 

cursar com LRA, glomerulopatia (síndrome nefríti-

co e/ou nefrótico) ou exacerbar uma doença renal 

crónica estabelecida,6 porém desconhece-se o me-

canismo patofisiológico exato da disfunção renal.7,8  

A literatura sugere que a diminuição do nível das 

hormonas tiroideias se relaciona mais fortemente 

com a lesão renal do que a autoimunidade.7

A circulação hipodinâmica, com consequente re-

dução da taxa filtração glomerular (TFG) e do fluxo 

renal plasmático (FRP), poderá ser o mecanismo 

predominante. Contribui para esta o débito cardía-

co reduzido (bradicardia sinusal, disfunção do mio-

cárdio e a diminuição do volume circulante efetivo) 

e o aumento da resistência arterial periférica. Este 

estado hipodinâmico resulta numa insuficiência pré-

-renal, com diminuição do volume circulante efetivo 

e subsequente hipoperfusão renal. Com o início da 
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Asubstituição hormonal, ocorre normalização do es-

tado hemodinâmico e a função glomerular é rapi-

damente restaurada em doentes com função renal 

normal prévia.6 

No caso clínico descrito, os autores constatam uma 

LRA anúrica em doente com coma mixedematoso 

precipitado por infeção respiratória e insuficiência 

cardíaca. O estado clínico hipervolémico, a presença 

de uma função global biventricular diminuída docu-

mentada pelo ecocardiograma e o ratio ureia/creati-

nina sérica superior a 20, corroboram o mecanismo 

de insuficiência pré-renal. No entanto, a variação 

mínima da pressão arterial neste doente revela que 

este mecanismo isoladamente poderá não explicar a 

disfunção renal. Estudos documentam histologica-

mente a presença de disfunção glomerular e tubu-

lar (espessamento glomerular e tubular com inclu-

sões citoplasmáticas), igualmente reversíveis com 

a suplementação terapêutica.4 A rabdomiólise, uma 

outra manifestação rara do hipotiroidismo, pode-se 

associar também a LRA,2,7 porém neste caso foi ex-

cluída pelo nível normal da creatinina quinase.

O hipotiroidismo como causa ou fator contribuinte 

para falência renal é geralmente subvalorizada. Este 

caso revela uma associação rara de hipotiroidismo 

grave e LRA anúrica potencialmente reversível e 

realça a necessidade do reconhecimento desta enti-

dade na prática clínica do internista e da introdução 

precoce da suplementação terapêutica. 
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Infeção Tardia a Streptococcus Grupo B: 
Importância do Leite Materno

Group B Streptococcus Late-Onset Disease:  
The Importance of Breast Milk 
Filipa Furtado1,2, Tânia Carvalho2, Catarina Rúbio2, Raquel Machado2, Florbela Cunha2

 Resumo
A infeção tardia por Streptococcus grupo B é rara e tem sido associada a alguns fatores de risco. É descrito 

o caso de um lactente de um mês e 20 dias, com infeção por Streptococcus do grupo B por provável con-

taminação do leite materno. Internado por febre e irritabilidade, iniciou antibioticoterapia empírica após 

rastreio séptico. Na hemocultura foi identificado  Streptococcus do grupo B sensível a ampicilina. No leite 

materno foi isolado o mesmo agente, pelo que este foi suspenso. Completou 14 dias de ampicilina, com 

melhoria clínica. Após a mãe cumprir terapêutica com amoxicilina, a cultura do leite materno foi negativa.

O leite materno contaminado por Streptococcus grupo B parece ter sido o fator desencadeante da infeção 

sistémica, sendo fundamental a sua pesquisa e erradicação nas infeções neonatais tardias.

PALAVRAS-CHAVE: Infeções Estreptocócicas; Lactente; Leite Materno; Streptococcus agalactiae

KEYWORDS: Infant; Milk, Human; Streptococcal Infections; Streptococcus agalactiae

 Introdução
O Streptococcus grupo B (SGB) ou Streptococcus aga-

lactiae é uma bactérica Gram positiva comensal do tra-

to genital e gastrointestinal. Nas crianças a coloniza-

ção da orofaringe é mais comum do que nos adultos.1 

Distinguem-se três tipos de infeção por SGB: Preco-

ce, que ocorre até ao sétimo dia de vida; tardia, que 

surge entre os 7 e os 89 dias de vida; e muito tardia, 

entre os 3 e os 6 meses.1,2 Após a implementação do 

rastreio pré-natal e da quimioprofilaxia intraparto, a 

incidência da infeção neonatal precoce teve uma di-

minuição significativa (65-80%).3,4 O mesmo não se 

verificou com a infeção tardia, que se tem mantido 

estável ao longo dos anos (0,10-0,24/1000).1,2 

As apresentações clínicas mais comuns da forma 

tardia são a bacteriemia/sépsis sem foco (65%) e a 

meningite (30%), embora estejam descritas outras 

manifestações que incluem pneumonia, celulite e in-

feções osteoarticulares.1,4 A mortalidade associada é 

de cerca de 2%.4 e o  serótipo III é responsável por 

cerca de 90% destas infeções.5,6 
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SGB o mecanismo etiopatogénico permanece des-

conhecido. Têm sido relatados alguns fatores de ris-

co como prematuridade, sépsis neonatal precoce e 

internamento em cuidados intensivos.1 A ingestão 

de leite materno (LM) contaminado está descri-

ta como causa de infeção tardia ou recorrente,5,7,8 

embora  esta associação não seja consensual.2,9 

 Caso Clínico
Lactente de um mês e 20 dias, género masculino. Dos 

antecedentes familiares destacava-se mãe com pro-

lactinoma (sem terapêutica durante ou após a gravi-

dez). A gestação foi vigiada, sem intercorrências. A 

pesquisa de SGB no exsudado vaginal/retal foi nega-

tiva às 37 semanas. Parto espontâneo às 40 semanas, 

com rotura de membranas intraparto. Índice de Apgar 

9 ao 1º minuto e 10 ao 5º minuto. O recém-nascido 

(RN) apresentava somatometria adequada à idade 

gestacional, com peso ao nascimento de 3,300 kg 

(P15-50), comprimento de 51 cm (P50-85) e períme-

tro cefálico de 35,8 cm (P50-85). Sem intercorrências 

no período neonatal, com evolução estaturo-ponde-

ral e desenvolvimento psicomotor adequados. Vaci-

nas de acordo com o Programa Nacional de Vacina-

ção. Em aleitamento materno exclusivo. 

Por apresentar irritabilidade e choro persistente 

com algumas horas de evolução foi levado ao Serviço 

de Urgência. À entrada apresentava choro irritado, 

febre (39,1ºC temperatura timpânica), taquicardia 

e fontanela anterior normotensa, sem outras alte-

rações significativas. Foi efetuado o rastreio séptico 

que revelou hemoglobina de 9,1 g/dL, leucócitos de 

32,3x109/µL (65% neutrófilos) e proteína C-reativa 

(PCR) de 10,7 mg/dL (0,06-1,00 mg/dL). A gasime-

tria, provas de coagulação, função renal e hepática 

encontravam-se dentro dos valores da normalidade. 

A análise sumária de urina, por punção supra-púbica, 

não tinha alterações. A punção lombar foi traumática. 

Considerado o diagnóstico de sépsis decidiu-se in-

ternamento e iniciou antibioticoterapia empírica com 

ampicilina (200 mg/kg/dia) e cefotaxima (200 mg/kg/

dia). Teve boa evolução clínica e normalização dos 

parâmetros laboratoriais. O exame bacteriológico 

da urina e LCR foram estéreis. Foi identificado SGB 

na hemocultura, sensível à penicilina/ampicilina, pelo 

que suspendeu a terapêutica com cefotaxima. 

Apesar de a mãe não apresentar sinais de mastite 

e o aspeto macroscópico do LM ser o habitual, foi 

efetuado exame microbiológico, tendo-se isolado 

SGB com perfil de resistência semelhante ao SGB 

encontrado na hemocultura. Suspendeu-se o aleita-

mento materno. A mãe foi medicada com amoxicilina 

3 g/dia, durante 10 dias, após o que repetiu o exame 

bacteriológico do LM que foi negativo. Por opção 

materna, o LM não foi reintroduzido. 

O doente completou 14 dias de ampicilina por via 

endovenosa e teve alta. Manteve vigilância na con-

sulta de Pediatria sem novas intercorrências infecio-

sas, mantendo evolução estaturo-ponderal e desen-

volvimento psicomotor adequados.

 Discussão
A infeção por SGB continua a ser uma causa im-

portante de morbilidade e mortalidade no período 

neonatal.3 A fisiopatologia da infeção tardia não está 

completamente esclarecida e mantém-se contro-

versa. Uma das hipóteses mais aceite baseia-se na 

existência de um ciclo, em que a colonização da oro-

faringe do lactente leva à contaminação do LM nos 

ductos lácteos. Posteriormente, o efeito de pressão 

negativa causado pela sucção, associado à estase de 

LM nos ductos, vai predispor à proliferação do SGB 

e aumentar a probabilidade de infeção por translo-

cação (Fig. 1).4,10 Este processo pode ocorrer na pre-

sença, ou ausência de mastite.4 

Neste caso a contaminação do LM parece ter sido o 

fator desencadeante, visto não se terem identificado 

outros fatores de risco associados. O perfil de resis-

tência antibiótica concordante entre o SGB identifi-

cado no sangue e no LM são a favor de se tratar da 

mesma estirpe, no entanto, só por serotipagem se 

poderia fazer esta confirmação. Nestas situações 

persiste sempre a dúvida sobre o evento inicial, se foi 

a colonização da orofaringe do lactente ou a conta-

minação do LM. Atualmente não se pode afirmar que 

o leite materno é o vetor de transmissão enquanto 

não houver um estudo longitudinal, prospetivo, que 
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determine a cronologia da colonização da orofaringe 

em relação à contaminação do LM.5 Porém, está cla-

ro que o LM funciona como fator amplificador para 

infeção tardia ou recorrente por SGB.5,8  

Tal como no caso descrito, o tratamento inicial é em-

pírico, devido à forma inespecífica de apresentação. 

Para o SGB o antibiótico de eleição continua a ser 

a penicilina/ampicilina, dado o baixo número de re-

sistências e o seu perfil de segurança.1 Assim, após 

identificação do agente a antibioticoterapia deve ser 

ajustada de acordo com o teste de sensibilidade, evi-

tando terapêuticas de largo espetro, com possíveis 

efeitos adversos e custos associados. Comprovado 

o isolamento de SGB no LM deve ser instituído tra-

tamento à mãe, mesmo não havendo sinais de masti-

te.11 Neste caso a mãe optou por não manter o alei-

tamento, mas estando o LM estéril, este poderia ter 

sido reiniciado.6,11  

O caso clínico apresentado alerta para uma causa 

rara de sépsis tardia a SGB, que não pode deixar de 

ser pesquisada. O LM contaminado é um fator pre-

disponente e deve ser tido em conta na infeção tar-

dia ou recorrente de forma a evitar re-infeção e as 

morbilidades associadas.1
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FIGURA 1. Patogénese da infeção neonatal tardia por SGB através do LM contaminado.



275

Intervenção Coronária Percutânea 
Eletiva Complicada por Rotura Coronária

Elective Percutaneous Coronary Intervention 
Complicated by Coronary Rupture
Carlos Galvão Braga, Juliana Martins, Carina Arantes, Glória Abreu, João Costa, Jorge Marques 

 Resumo
Trata-se de um breve artigo acerca de rotura arterial coronária, uma complicação rara da intervenção 
percutânea programada, com incidência que varia entre 0,1 a 3% das intervenções coronárias percutâ-
neas, que exige terapêutica emergente pelo risco de tamponamento cardíaco, enfarte agudo do miocár-
dio e morte (taxas de incidência são respetivamente de 63%, 50% e 19%). Descrevemos o caso clínico 
de um doente com rotura coronária tratada com sucesso, após implantação de um stent graft. Este caso 
clínico evidencia a necessidade de resposta imediata a complicações, que embora sejam raras acontecem.

PALAVRAS-CHAVE: Intervenção Coronária Percutânea; Rotura; Vasos Coronários

KEYWORDS: Coronary Vessels; Percutaneous Coronary Intervention; Rupture

 Introdução
A rotura arterial coronária é uma complicação rara 

mas potencialmente fatal da intervenção coronária 

percutânea (ICP), podendo resultar em tampona-

mento pericárdico e instabilidade hemodinâmica 

rapidamente progressiva.1-3

 Caso Clínico
Um homem de 69 anos de idade com anteceden-

tes de enfarte agudo do miocárdio com elevação 

do segmento ST na parede inferior e tratamento 

através de ICP primária da artéria coronária direita 

com implantação de stent revestido com fármaco, foi 

referenciado para realização de ICP eletiva de uma 

estenose calcificada de 90% no segmento médio da 

artéria descendente anterior, envolvendo a bifurca-

ção com a segunda diagonal (lesão Medina [0,1,1]), 

como apresentado na Fig. 1. Desta forma, decidiu-se 

iniciar o procedimento, avançando uma guia BMW® 

para o leito distal da artéria descendente anterior e 

outra guia BMW® para o ramo diagonal. De seguida, 

procedeu-se à pré-dilatação do ramo principal com 

um balão Trek® 2,5 x 15 mm e tentou-se implantar 

um stent revestido com fármaco (Resolute Integrity® 

2,75 x 22 mm) sem sucesso, por impossibilidade de 

cruzar a estenose com o stent. Repetiu-se a pré-dila-

tação, desta vez com balão não complacente Trek® 

2,75 x 15 mm a elevadas atmosferas. Subitamente, 
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verificou-se rotura do balão não complacente e da 

artéria descendente anterior, com extravasamento 

de contraste em jato para o pericárdio (setas, Fig. 2). 

Com o intuito de selar o local da rotura (perfuração 

tipo III de Ellis), o stent revestido previamente utili-

zado foi implantado com insuflação do balão de stent 

durante 10 minutos. Concomitantemente, adminis-

trou-se sulfato de protamina para reverter o efeito da 

heparina. Apesar disso, o extravasamento de contras-

te para o pericárdio persistiu, pelo que se procedeu 

à implantação de um stent recoberto GraftMaster® 

de 3,0 x 19 mm no mesmo local, com selagem com-

pleta da rotura (Fig. 3). Como consequência, o ramo 

diagonal foi ocluído, resultando num enfarte pós-pro-

cedimento. A imagem fluoroscópica final evidencia 

um derrame pericárdico circunferencial, como mos-

tra a Fig. 4. O ecocardiograma transtorácico urgente 

confirmou esse achado e excluiu tamponamento pe-

ricárdico. Quarenta e oito horas mais tarde, o doen-

te teve um episódio de fibrilhação auricular de novo 

associado a instabilidade hemodinâmica de difícil 

controlo, tendo sido realizada pericardiocentese com 

drenagem de 50 mL de líquido serohemático. Poucos 

minutos depois, verificou-se reversão a ritmo sinusal 

e estabilização clínica progressiva. O doente teve alta 

com função ventricular esquerda conservada e alte-

rações de novo da contratilidade na parede lateral. 

 Discussão
O tratamento de lesões coronárias em bifurcações 

com balões não complacentes a elevadas atmosferas 

deve ser realizado com precaução. No caso de ocor-

rer uma perfuração coronária grau III, é lícito utilizar 

um stent para tentar salvar o ramo secundário, em-

bora esta técnica seja eficaz apenas numa minoria 

dos doentes.1-3

FIGURA 1. Angiografia coronária evidenciando uma 
lesão calcificada de 90% no segmento médio da 
artéria descendente anterior, a envolver a bifurcação 
com a segunda diagonal.

FIGURA 2. Perfuração grau III de Ellis (perfuração ≥1 mm 
em diâmetro com extravasamento de contraste para 
o pericárdio ou uma cavidade) após insuflação de um 
balão não complacente a elevadas atmosferas.

FIGURA 3. Angiografia coronária após implantação 
do stent recoberto GraftMaster®, com selagem 
completa da rotura arterial coronária e perda do 
ramo diagonal (setas).
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FIGURA 4. Imagem fluoroscópica final com retenção 
de contraste a evidenciar derrame pericárdico 
circunferencial.
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Listeriose Invasiva em Imunocompetente, 
Associação Rara com Prognóstico Reservado

Invasive Listeriosis in an Immunocompetent Patient:  
Rare Association with a Reserved Prognosis
Miguel Araújo, Francisca Frade, Manuel Costa Matos

 Resumo
A listeriose é infrequente e característica de grupos populacionais de risco (idosos, imunossuprimidos, 

grávidas, etc.), embora se verifique um aumento da sua incidência nos últimos anos. Na sua forma invasi-

va, é rara em indivíduos imunocompetentes. Apresenta-se o caso de um homem de 43 anos, saudável, que 

recorreu aos serviços médicos por vómitos e febre, tendo sido medicado sintomaticamente por suspeita 

de gastroenterite aguda. Por agravamento sintomático com parestesias do membro superior esquerdo, 

desequilíbrio, cefaleia e alteração da visão ao quarto dia de evolução, é reobservado, verificando-se evo-

lução rápida com instabilidade hemodinâmica e necessidade de suporte invasivo ventilatório e cardíaco, 

pelo que foi transferido para uma Unidade de Cuidados Intensivos com a suspeita de meningoencefalite, 

tendo sido diagnosticadas meningo-encefalite, bacteremia e miocardite a Listeria monocytogenes.

PALAVRAS-CHAVE: Imunocompetência; Listeriose; Listeria monocytogenes

KEYWORDS: Immunocompetence;  Listeriosis; Listeria monocytogenes

 Introdução
A listeriose é infrequente e característica de grupos 

populacionais de risco (idosos, imunossuprimidos, 

grávidas, etc.), embora se verifique um aumento da 

sua incidência nos últimos anos. Na sua forma inva-

siva, é rara em indivíduos imunocompetentes.

 Caso Clínico
Homem, 43 anos, caucasiano, ex-fumador sem 

outros antecedentes pessoais relevantes, nomeada-

mente fatores de imunossupressão conhecidos.

Recorreu inicialmente ao Atendimento Permanente 

(AP) por febre (38ºC) e vómitos com algumas horas 

de evolução, sem outra sintomatologia. Da observa-
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ruídos hidroaéreos à auscultação abdominal. Reali-

zou análises (sem quaisquer alterações a realçar) e 

teve alta, medicado com domperidona. Pela manu-

tenção dos sintomas regressou após 48 h, mantendo 

exame objetivo sobreponível; reavaliação analítica 

revelava neutrofilia discreta com 86% de neutrófilos 

e proteína C-reativa (PCR) de 2,64 mg/dL, sem ou-

tros desvios; após terapêutica sintomática e hidra-

tação com subsequente melhoria subjetiva, teve de 

novo alta com recomendações gerais e antiemético, 

pela suspeita de gastroenterite aguda.

No dia seguinte, dado agravamento do quadro com 

parestesias do membro superior esquerdo, desequi-

líbrio, cefaleia e alteração da visão retornou ao AP, 

apurando-se do exame objetivo hemiparesia esquer-

da, ptose palpebral e impossibilidade de abdução 

olho ipsilaterais além de rigidez da nuca e petéquias 

no tronco e membros superiores. Repetiu análises 

que revelaram aumento dos parâmetros inflamató-

rios (leucocitose de 13 x 109/L e PCR de 7 mg/dL), 

e realizou tomografia computorizada (TC) cranioen-

cefálica (sem evidência de lesões vasculares agudas 

ou lesão ocupando espaço); durante a execução da 

mesma ocorreu episódio de taquicardia supraven-

tricular seguido de edema agudo do pulmão com ne-

cessidade de entubação orotraqueal e suporte ven-

tilatório dada refratariedade a medidas terapêuticas 

instituídas, pelo que foi transferido para a Unidade 

de Cuidados Intensivos (UCI) do hospital da área de 

residência. Assumido o diagnóstico de meningoen-

cefalite, iniciou empiricamente antibioterapia com 

ceftriaxone.

À admissão na UCI foram efetuadas colheitas para 

microbiologia incluindo líquido cefalorraquidiano 

(LCR) (límpido, com 120 células/μL das quais 55% 

neutrófilos, proteínas 211 mg/dL, glicose 104 mg/dL 

(43% em relação ao sangue) e lactato 6,38 mmol/L). 

Dos restantes exames complementares realizados 

destacam-se análises com leucocitose 16,9 x 109/L, 

neutrofilia 90%, PCR 8,7 mg/dL, VIH negativo, tro-

ponina 19,16 ng/mL e proBNP 3626 pg/mL, ECG em 

ritmo sinusal sem outras alterações, além de ecocar-

diograma sumário com hipocinesia difusa e má fun-

ção ventricular esquerda. Pela rápida evolução em 

choque, foi efetuada monitorização hemodinâmica 

com sistema PiCCO®, sugestiva de choque cardio-

génico, tendo iniciado suporte aminérgico com do-

butamina; foi contactado centro de referência para 

Cardiologia de Intervenção e o doente submetido a 

cateterismo (sem lesões) e ventriculografia (fração 

de ejeção 26%), sendo então admitidas as hipóteses 

de meningoencefalite e miocardite virais, pelo que 

iniciou terapêutica com aciclovir.

Apesar da melhoria inicial do ponto de vista hemodi-

nâmico, permitindo desmame aminérgico às 24 h e 

sedativo às 48 h, permaneceu com score Glasgow 3. 

Ao terceiro dia de internamento na UCI foi isolada 

Listeria monocytogenes em hemoculturas e no líquido 

cefalorraquidiano (LCR), alterando-se de imediato 

a terapêutica dirigida para ampicilina e gentamicina 

(suspensa por toxicidade renal). Pela depressão de es-

tado de consciência mantida, realizou ainda  eletroen-

cefalograma  (EEG) (eletrogénese de muito baixa am-

plitude, sem atividade paroxística, aspetos sugestivos 

de disfunção cerebral grave e de mau prognóstico) e 

repetiu TC (a relevar sinais de hidrocefalia ativa com 

dilatação moderada difusa do sistema ventricular su-

pratentorial e apagamento parcial do IV ventrículo, 

sem lesões expansivas a este nível, edema transepen-

dimário e pequeno componente com densidade de 

partes moles a preencher o corno occipital esquerdo 

sugestivo de exsudado inflamatório). Apesar de medi-

das, manteve agravamento neurológico com ausência 

de reflexos do tronco e analítico com subida mantida 

da PCR (atingindo o pico de 41,4 mg/dL ao quinto dia 

de internamento na UCI), natremia (158 mmol/L ao 

quinto dia) e função renal (creatinina 4,15 mg/dL e 

ureia 126 ao sexto dia), acabando por falecer ao sexto 

dia de internamento.

 Discussão
Infeção por L. monocytogenes é uma causa rara de 

doença no indivíduo imunocompetente, sendo a 

grande maioria dos casos em grupos de risco, no-

meadamente durante a gravidez/período neonatal, 

população idosa e imunossuprimidos. Apesar da in-

cidência ser baixa, vários autores defendem que esta 
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tem vindo a aumentar, constituindo um problema de 

saúde emergente, em parte explicado pelo cresci-

mento da população idosa e pela melhoria dos cuida-

dos de saúde elevando a sobrevivência de doentes 

com patologia crónica/fatores de imunossupres-

são.1,2 Tipicamente está relacionada com intoxica-

ções alimentares através da ingestão de produtos 

contaminados, apresentando-se mais comummente 

com diarreia, muitas vezes integrada num quadro de 

febre, náuseas e vómitos facilmente confundível com 

outras causas de gastroenterite.3 No entanto, for-

mas invasivas (bacteremia, envolvimento do sistema 

nervoso central (SNC) e transmissão materno-fetal) 

estão descritas, principalmente nos grupos supra-

mencionados, acarretando pior prognóstico pela sua 

maior gravidade. O diagnóstico está dependente do 

crescimento do agente em meios culturais, uma vez 

que não existem marcadores serológicos validados; 

em caso de envolvimento do SNC o LCR é normal-

mente caracterizado por pleocitose com aumento 

moderado das proteínas, sendo que a glicose pode 

estar normal ou diminuída (pior prognóstico). O tra-

tamento eficaz depende do diagnóstico precoce e da 

instituição de cobertura antibiótica adequada, no-

meadamente ampicilina (possivelmente associada a 

gentamicina pelo seu efeito sinérgico), mesmo assim 

com taxas de mortalidade perto dos 20-30%.4

Neste caso apresentamos um homem de 43 anos, 

sem antecedentes pessoais relevantes ou fatores de 

imunossupressão conhecidos que após quadro de 

febre e vómitos com 3 dias de duração, inicialmente 

sem apresentar alterações ao exame objetivo ou em 

avaliações analíticas, regressa aos cuidados de saú-

de por agravamento da situação com défices neuro-

lógicos de novo e rápida evolução em instabilidade 

hemodinâmica e choque cardiogénico, com isola-

mento de L. monocytogenes em hemoculturas e LCR, 

em contexto de forma invasiva de listeriose com pro-

vável ponto de partida gastrointestinal.

Apesar do desenvolvimento da situação ir ao encon-

tro do descrito na literatura, tal não seria o mais es-

perado dado tratar-se de um indivíduo previamente 

saudável. Além disso, miocardite secundária a este 

agente é rara,5 ainda mais em casos sem evidência 

de endocardite concomitante.6 Outras dúvidas sur-

gem quanto ao mecanismo de disfunção miocárdica 

observada, podendo este ser no enquadramento 

de miocardite ou atordoamento miocárdico neu-

rogénico7 a condicionar choque cardiogénico em 

doente com meningo-encefalite/romboencefalite 

por L. monocytogenes; no entanto, tal distinção não 

influenciaria o plano terapêutico para este doente. 

Destacamos a importância deste caso não só pela 

raridade do mesmo em doentes imunocompetentes, 

mas sobretudo por representar uma patologia que 

tem apresentado uma incidência crescente manten-

do a sua mortalidade elevada, motivo pelo qual deve-

mos estar sempre alerta para a identificação destes 

casos e intervenção terapêutica precoce.
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Melanoma da Cavidade Oral, Caso Clínico: 
Tratamento Cirúrgico e Reconstrução

Oral Malignant Melanoma, Case Report:  
Surgical Treatment and Reconstruction
Miguel Vilares 

 Resumo
Doente assintomática, edêntula total, portadora de prótese total.

Lesões pigmentadas da mucosa do palato com extensão ao vestíbulo e lábio superior; sem adenopatias 

cervicais palpáveis. A biópsia revelou tratar-se de um melanoma maligno. 

Estadiamento com tomografia computorizada cranioencefálica, cervico-toraco-abdomino-pélvica e to-

mografia por emissão de positrões. Tratamento cirúrgico agressivo com maxilectomia total bilateral, com 

esvaziamento cervical bilateral, radical modificado tipo III. A reconstrução baseou-se no retalho antebra-

queal esquerdo, microanastomosado aos vasos cervicais.

O resultado anátomo-patológico foi de melanoma maligno, tipo nodular, sem invasão óssea, com dois 

gânglios metastáticos.

Esteticamente e funcionalmente bem, foi submetida, posteriormente, a radioterapia. 

Atualmente bem, em consultas de follow-up, com tomografias computorizadas semestrais.

PALAVRAS-CHAVE: Melanoma; Neoplasias da Boca; Retalhos Cirúrgicos

KEYWORDS: Melanoma; Mouth Neoplasms; Surgical Flaps

 Introdução
O melanoma maligno da cavidade oral é uma neopla-

sia agressiva, com mau prognóstico, rara e originada 

a partir da proliferação de melanócitos malignos da 

mucosa. Representando 8-15% de todos os melano-

mas malignos da região da cabeça e pescoço e repre-

sentam menos de 1% de todos os melanomas.1,2 

O melanoma oral foi descrito pela primeira vez por 

Lincoln, em 1880 e surge a partir de uma prolifera-

ção descontrolada dos melanócitos residentes na 

camada basal do epitélio de revestimento oral.
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cirúrgica, apesar de haver controvérsias no que diz 

respeito à margem de segurança, podendo utilizar-se 

de quimioterapia e imunoterapia como coadjuvantes.2

 Caso Clínico 
Trata-se de uma doente do sexo feminino, com 70 

anos de idade, que recorre à consulta, no dia 20 de 

abril de 2015, por apresentar lesão pigmentada do 

palato, cuja data de início é desconhecida. Os ante-

cedentes pessoais e familiares são irrelevantes para 

o caso; hipertensão arterial (HTA), ansiedade, sem 

medicação relevante, sem alergia a medicamentos e 

sem hábitos tabágicos e/ou etanólicos. 

Exame intra-oral com lesão pigmentada em toda a 

extensão da mucosa do palato duro e do palato mole 

(Fig. 1), com extensão ao vestíbulo e lábio superior; 

edêntula total, com próteses superior e inferior to-

tais; sem lesões traumáticas e sem gânglios cervicais 

palpáveis.

Baseado no exame objetivo, várias hipóteses de 

diagnóstico foram colocadas1:

• Melanoma maligno

• Tatuagem amálgamas (argirose focal)

• Mácula melanótica

• Nevus mucosa oral

• Melanoacantoma

• Pigmentação oral 

• Sarcoma de Kaposi

• Doença de Peutz-Jeghers

Em relação às tatuagens das amálgamas, a doen-

te era edêntula total há mais de 10 anos; a mancha 

melanótica é mais comum no vermelho do lábio; 

os nevus orais são muito raros, mais frequentes no 

sexo feminino e podem representar lesões percur-

soras do melanoma; o melanoacantoma tem um 

crescimento rápido e não está relacionado com o 

aparecimento do melanoma. A pigmentação da cavi-

dade oral é secundária a reações inflamatórias por 

exposição a metais e tabaco; drogas relacionadas: 

estrogénio, 5-fluorouracilo, cetoconazol e minoci-

clina; o sarcoma de Kaposi caracteriza-se por lesões 

não violácias e em doentes imunocomprometidos. A 

doença de Peutz-Jeghers foi afastada por não existi-

rem outras lesões em outros locais.1,2

Para o diagnóstico conclusivo, foi efetuada uma 

biópsia da cavidade oral, palato e lábio; ambas evi-

denciaram um melanoma maligno, ulcerado.

Os exames de estadiamento efetuados, tomografia 

computorizada cranioencefálica (TC-CE), TC cervi-

co-toraco-abdomino-pélvica e tomografia por emis-

são de positrões (PET),3 demonstraram tratar-se de 

uma doença localizada ao palato, sem invasão óssea 

FIGURA 1. Exame intraoral, com lesões pigmentadas do 
palato.

FIGURA 2. Peça cirúrgica de maxilectomia bilateral.
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e sem disseminação secundária à distância, nem en-

volvimento ganglionar cervical. 

Tratando-se do melanoma maligno das mucosas, 

uma entidade muito agressiva, cujo estadiamento 

se inicia no estadio III,4 o tratamento deverá ser a 

cirurgia radical, com base na excisão total da lesão 

e controlo cervical. A cirurgia efetuada foi uma ma-

xilectomia total bilateral (Fig. 2), com esvaziamento 

cervical, bilateral, radical modificado tipo III.

A reconstrução do “neo palato” foi efetuada com um 

retalho antebraqueal esquerdo (Fig. 3), microanas-

tomosado aos vasos cervicais. 

A região dadora do antebraço foi encerrada com um 

enxerto de pele, colhido da coxa esquerda (Fig. 4). 

Terminou com uma traqueotomia transitória e en-

caminhamento para a Unidade de Cuidados Inten-

sivos, onde foi controlada a viabilidade do retalho.5

O resultado anátomo-patológico foi de melanoma 

maligno tipo nodular, sem invasão óssea; espessu-

ra de 6 mm; sem ulceração; excisão completa (6 mm 

da margem posterior, 14  mm da margem lateral es-

querda, 15 mm da margem lateral direita, 15 mm da 

margem anterior); metástase em nível II direito, com 

extensão extra-capsular; gânglio linfático intra-nodal 

no nível V direito. Estadiamento T4aN1, estadio IVA.6

Posteriormente foi submetida a radioterapia7-9 da 

cavidade oral e das cadeias ganglionares.

Atualmente em follow-up na consulta, devendo ser 

feitos TCs de controlo, CE e CTAP, semestralmente. 

FIGURA 3. Levantamento do retalho antebraqueal.

FIGURA 5. Pós-operatório; neo-palato.

FIGURA 4. Região dadora do antebraço esquerdo.  
O pós-operatório decorreu sem complicações (Fig. 5).

FIGURA 6. Pós-operatório tardio.
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 Conclusão
Os melanomas da cavidade oral são, por vezes, di-

fíceis de diagnosticar, atendendo ao uso frequente 

de próteses dentárias que impedem a visualização 

direta das lesões; o exame intra-oral cuidadoso é, 

então, fundamental para um diagnóstico precoce da 

doença. Trata-se de uma doença extremamente rara 

(10% dos melanomas da cabeça e pescoço), com um 

prognóstico muito reservado, atendendo à extensa 

capacidade de recidiva e metastização, quer cervi-

cal, quer cerebral, com uma taxa de sobrevivência 

aos 10 anos, de 10%.10 O seu tratamento exige, sem-

pre que possível, um controlo radical local, da lesão 

e, regional, de possíveis metástases cervicais. A re-

construção deve ser efetuada de maneira a obter um 

resultado estético e funcional, adequados.
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Migração Atípica de Banda Gástrica: 
Primeiro Caso Descrito de Remoção Urgente 
e Sleeve no Mesmo Tempo Cirúrgico 

Atypical Gastric Band Migration: First Report About 
Urgent Removal and Sleeve in the Same Surgical Time
José Pedro Pinto, Fernando Manso, Maia da Costa

 Resumo
A cirurgia bariátrica é, atualmente, uma das áreas em maior expansão na Cirurgia Geral. O seu desenvol-

vimento exponencial obrigou a desenvolver técnicas para lidar com complicações que a própria cirurgia 

bariátrica criou.

As bandas gástricas, particularmente, provaram ser um método puramente restritivo com uma elevada 

taxa de complicações associada.

A erosão e consequente migração da banda estão descritas em média 22 meses após a cirurgia. Esta 

complicação, assim como qualquer outra complicação major acaba por condenar o doente a uma cirurgia 

bariátrica de revisão. Habitualmente no nosso Centro, as doentes com necessidade de remoção de banda 

com falência terapêutica, vêm sendo reintervencionadas em dois tempos. O caso clínico que apresen-

tamos ilustra a exceção a esta regra de conduta. Trata-se da migração completa e atípica de uma banda 

gástrica para o interior do trato gastrointestinal a condicionar dor abdominal e quadros suboclusivos de 

repetição. Esta complicação foi resolvida através da mobilização retrograda do cateter, exteriorização da 

banda pelo orifício de entrada no trato gastrointestinal e ainda, no mesmo tempo cirúrgico, realização da 

gastrectomia vertical calibrada, removendo o orifício fistuloso iatrogenicamente criado pela migração da 

banda.

PALAVRAS-CHAVE: Gastroplastia; Migração de Corpo Estranho; Obesidade Mórbida/cirurgia; Remoção 

de Dispositivo

KEYWORDS: Device Removal; Foreign-Body Migration; Gastroplasty; Obesity, Morbid/surgery
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 Introdução
A cirurgia bariátrica é, atualmente, uma das áreas 

em maior expansão na Cirurgia Geral. Assumindo-se 

como uma grande arma no combate à obesidade - epi-

demia do século XXI, assim definida pela Organização 

Mundial da Saúde. O seu desenvolvimento exponen-

cial obrigou a desenvolver técnicas para lidar com 

complicações que a própria cirurgia bariátrica criou.

As bandas gástricas, particularmente, provaram ser 

um método puramente restritivo com uma elevada 

taxa de complicações associada. Estudos nos Es-

tados Unidos revelaram perdas de peso abaixo do 

esperado e altas taxas de complicações associadas à 

necessidade de cirurgias de revisão em aproximada-

mente 40% dos casos.1 O aperfeiçoamento da téc-

nica veio diminuindo as taxas de complicações asso-

ciadas, segundo estudos na Europa, Estados Unidos 

e Austrália, contudo complicações graves continuam 

a verificar-se e levarão à exclusão da banda gástrica, 

enquanto tratamento de primeira linha da obesida-

de na Europa. São exemplos destas complicações: 

Dilatação da bolsa gástrica (11%); erosão/migração 

da banda (28%) e infeção da banda (1%). Outras 

complicações menos graves que também podem 

ocorrrer são: Hérnias incisionais (5%), desconexão 

port-cateter (20%) e infeções do port (2%).2,3

A erosão e consequente migração da banda estão 

descritas em média 22 meses após a cirurgia.4 Es-

tudos reportam até 7% de casos de erosão que se 

acredita que possa ocorrer em resultado de um, 

ou vários, dos seguintes motivos: Isquemia parie-

tal gástrica pelo aperto excessivo da banda, trauma 

mecânico do travão da banda gástrica e/ou ainda o 

trauma térmico da eletrocoagulação à data da sua 

colocação.5,6 A verdade é que esta complicação, as-

sim como qualquer outra complicação major acaba 

por condenar a doente a uma cirurgia bariátrica de 

revisão. Habitualmente no nosso Centro, as doentes 

com necessidade de remoção de banda com falência 

terapêutica, vêm sendo reintervencionadas em dois 

tempos. Inicialmente é efetuada a remoção da banda 

por via laparoscópica e posteriormente a cirurgia de 

“redo” em tempo apropriado – deferimento entre 3 

a 6 meses entre as cirurgias de remoção e eventual 

sleeve ou bypass gástrico laparoscópicos nos casos 

com indicação por falência terapêutica. 

O caso clínico que apresentamos ilustra a exceção à 

regra de conduta supra-citada, devido à clínica com 

que a doente se apresentou no nosso Serviço de Ur-

gência. Trata-se da migração completa e atípica de 

uma banda gástrica para o interior do trato gastroin-

testinal a condicionar dor abdominal e quadros su-

boclusivos de repetição. Esta complicação foi resol-

vida através da mobilização retrógrada do cateter, 

exteriorização da banda pelo orifício de entrada no 

trato gastrointestinal e ainda, no mesmo tempo ci-

rúrgico, realização da gastrectomia vertical calibra-

da, removendo o orifício fistuloso iatrogenicamente 

criado pela migração da banda. 

Os autores não encontraram na literatura nenhum 

caso descrito com resolução similar. Ainda assim, 

acreditam que, conforme o pós-operatório da doente 

comprova, é possível em casos excecionais resolver 

esta complicação através da metodologia descrita. 

FIGURA 1. Raio-x: BG aberta no hipogastro.

FIGURA 2. TC: BG intra-delgado.
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 Caso Clínico
A doente em causa trata-se de uma mulher de 49 

anos, com obesidade mórbida (IMC 41), sem outras 

co-morbilidades de relevo. Em julho 2011 foi subme-

tida a gastrobandoplastia em outra instituição, sem 

intercorrências conhecidas. Recorreu, pela primeira 

vez, à urgência do Hospital de Braga (HB), em março 

de 2012, com sintomas obstrutivos, verificando-se 

quadro oclusivo do corpo gástrico por deslizamen-

to da banda - slippage. Opção cirúrgica, à data, foi a 

abertura da banda gástrica, deixando-a no local, para 

posterior resolução definitiva. Alta sem intercorrên-

cias, orientada para a instituição de origem. 

Um ano depois (março de 2013), voltou ao Serviço 

de Urgência do HB por dor abdominal recorrente 

e novos quadros de suboclusão. O estudo imagio-

lógico começou por revelar, na radiografia abdomi-

nal simples, a banda gástrica aberta nos quadrantes 

inferiores do abdómen (Fig. 1). Posteriormente foi 

comprovada a sua migração intra-luminal por tomo-

grafia computorizada com contraste endovenoso 

(Fig. 2 ) e endoscopia alta (Fig. 3) em que só se conse-

guia visualizar o fio conetor do port à banda gástrica. 

A doente foi proposta para laparoscopia explorada.

Intra-operatoriamente, foi inicialmente efetuado o 

isolamento cuidado do cateter junto ao orifício de 

entrada na grande curvatura. Após uma boa dissec-

ção com instrumento ultrassónico, foi mobilizado 

retrogradamente, e com movimentos muito suaves, 

o cateter até voltar a ter a banda no lúmen gástrico. 

A banda foi então exteriorizada pelo orifício de en-

trada (Fig. 4) e realizada a gastrectomia vertical ca-

librada de acordo com a técnica habitual. Por fim, foi 

efetuado o teste com azul-de-metileno que excluiu 

eventuais fugas (Fig. 5). 

O sleeve, para além da indicação formal dado o re-

ganho de peso após abertura da banda e o IMC da 

doente, permitiu excluir o orifício fistuloso que a 

própria banda criou pela sua migração intragástrica, 

junto à grande curvatura do estômago (Fig. 4)

A doente vem sendo seguida multidisciplinarmente 

no HB (Cirurgia, Endocrinologia/Nutrição), tendo 

tido a última consulta de Cirurgia, até à data, em 

abril de 2015 sem queixas de relevo, sem complica-

ções pós-reintervenção e com IMC atual de 24.4. 

 Discussão 
O caso descrito demonstra que a possibilidade de 

resolver a migração da banda e realizar a cirurgia 

bariátrica restritivo-metabólica subsequente no 

mesmo tempo cirúrgico pode ser a melhor opção 

em casos selecionados. 

FIGURA 3. EDA: Cateter no lúmen gástrico.

FIGURA 4. Laparoscopia: BG exteriorizada.

FIGURA 5. Laparoscopia: teste fuga negativo.
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Miomectomia Laparoscópica:  
A Propósito de um Caso Clínico

Laparoscopic Myomectomy: Case Report
Margarida Martinho1,2, Joana Amaral1, Teresa Mascarenhas1,2

 Resumo 
A miomectomia laparoscópica é cada vez mais o procedimento cirúrgico indicado para o tratamento de 

miomas subserosos/intramurais sintomáticos. Os defensores desta abordagem referem como vantagens 

melhores resultados estéticos, menor dor no pós-operatório, menor tempo de internamento e uma re-

cuperação mais rápida. Outros autores realçam um tempo operatório mais longo, maior perda hemática 

per-operatória, maior risco de complicações obstétricas como a rotura uterina e a necessidade de mor-

celação dos miomas uterinos para a sua remoção, como desvantagens desta via de abordagem. É neste 

contexto que apresentamos e discutimos um caso clínico de uma mulher jovem com mioma subseroso/

intramural com 7 cm submetida a miomectomia laparoscópica.

PALAVRAS-CHAVE: Laparoscopia; Leiomioma; Miomectomia Uterina 

KEYWORDS: Laparoscopy; Leiomyoma; Uterine Myomectomy

 Introdução
Os miomas uterinos (também conhecidos por fibro-

mas ou leiomiomas) são os tumores pélvicos sólidos 

benignos mais frequentes, com uma incidência que 

pode variar de 5 a 80%1 em função da idade e raça, 

uma prevalência de 20-40% das mulheres em idade 

reprodutiva2 e de 70 a 80% aos 50 anos.3 Podem ser 

assintomáticos ou causar sintomas como hemorra-

gia uterina anormal,2,4 dor,5 pressão pélvica6 e ser 

causa de infertilidade.7 Os miomas assintomáticos 

podem não necessitar de tratamento, e tipo de sin-

tomas assim como a sua gravidade dependem do ta-

manho e da sua localização.4,7,8 

O tratamento cirúrgico tem sido o tratamento de 

eleição para os miomas uterinos sintomáticos. Recen-

temente outras abordagens terapêuticas têm vindo 

a constituir-se como alternativas a considerar, no-

meadamente o tratamento médico. A histerectomia é 

o tratamento cirúrgico mais eficaz a longo prazo, no 

entanto em mulheres que pretendem preservar o seu 

útero/fertilidade, a miomectomia é não só uma alter-

nativa terapêutica possível como é a mais indicada.
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A Bonney et al,9 descreveram a miomectomia pela pri-

meira vez em 1931 e Semm et al,10 reportaram a pri-

meira miomectomia laparoscópica em 1979. Apesar 

das modificações introduzidas na técnica e na tec-

nologia utilizada, o objetivo primordial de remover a 

lesão preservando a fertilidade e reduzindo a morbi-

lidade mantém-se. Por via laparoscópica é possível a 

remoção de múltiplos miomas e o recurso à morcela-

ção dos miomas, o tamanho deixou de ser um fator li-

mitante.11-13 No entanto trata-se de uma intervenção 

com um grau de complexidade elevada sobretudo 

no caso de miomectomias múltiplas e de miomas de 

grandes dimensões e com componente intramural 

significativo. Mais recentemente a controvérsia ge-

rada em torno das complicações relacionadas com a 

morcelação, nomeadamente no que concerne ao ris-

co de implantação peritoneal ou incisonal de células 

do mioma ou com a disseminação de células malignas 

no caso de um sarcoma oculto,14 veio acrescentar-se 

às preocupações de alguns autores quanto ao risco 

de complicações obstétricas, impacto na capacidade 

reprodutiva e risco de recorrência de miomas.

Têm vindo a realizar-se vários estudos randomiza-

dos que comparam os resultados da miomectomia 

laparoscópica com a laparotómica quanto a variáveis 

peri-operatórias, resultados reprodutivos e recor-

rência da lesão, e foi publicada recentemente uma 

revisão da literatura acerca do tema em que se re-

fere que os estudos sugerem que a abordagem lapa-

roscópica é uma alternativa aceitável à abordagem 

por laparotomia com as vantagens da laparoscopia 

e apresenta resultados similares em termos de com-

plicações, recorrência, qualidade de vida pós-opera-

tória e taxa de gravidez subsequente.15

FIGURA 1. Mioma subseroso/intramural. FIGURA 2. Incisão superfície uterina e identificação do 
plano de clivagem.

FIGURA 3. Enucleação do mioma. 

A B
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 Caso Clínico
Paciente de 34 anos sem queixas ginecológicas, 

saudável, nuligesta, sem antecedentes ginecológi-

cos e obstétricos de relevo, medicada com contra-

cetivo oral.

Recorre, para esclarecimento e avaliação das op-

ções terapêuticas, à consulta de Ginecologia do 

CUF Porto Instituto pela primeira vez em julho de 

2013, após achado de mioma com 4,8 x 5,1 cm loca-

lizado na face póstero-lateral direita predominan-

temente subseroso com componente intramural 

inferior a 50%, moderadamente vascularizado em 

ecografia pélvica transvaginal (ECOTV) realizada 

em contexto de consulta de rotina com o seu mé-

dico assistente. 

No contexto após esclarecimento das opções tera-

pêuticas disponíveis, considerando que a paciente 

estava assintomática e que se tratava de um mioma 

com componente subseroso predominante, opta-

-se por atitude expectante e vigilância clínica e eco-

gráfica. 

A paciente mantém contraceção oral e repete 

ECOTV aos 6 e 12 meses sem que se tenha regis-

tado crescimento significativo ou aparecimento 

de sintomatologia associada, pelo que se mantém 

em vigilância. Em dezembro de 2014 regista-se um 

ligeiro crescimento do mioma, mesmo assim man-

tém-se atitude expectante e em janeiro de 2015 a 

paciente realiza ECOTV prevista; confirma a ten-

dência de crescimento do mioma que tem nessa 

altura dimensões de 7,9 x 6,9  cm, e embora a pa-

ciente se mantivesse praticamente assintomática 

considerando o crescimento do mioma, propõem-

-se para miomectomia por laparoscopia após con-

sentimento informado, incluindo as questões rela-

tivas à morcelação. 

Em junho de 2015 realiza-se miomectomia por lapa-

roscopia (Figs. 1 a 6) com morcelação mecânica do 

mioma dentro de saco endoscópico após alarga-

mento da incisão umbilical. Não se registam outras 

intercorrências para além de perda hemática per-

-operatória, que condicionou anemia no pós-opera-

tório (8,9 g/dL). No 1º dia de pós-operatório foi ad-

ministrado ferro endovenoso e dada alta ao 2º dia de 

pós-operatório, medicada com anticoagulantes orais 

(ACO) e ferro por via oral. 

FIGURA 4. “Defeito” da parede uterina após  
miomectomia.

FIGURA 6. Imagem final - sutura completa da 
histerotomia. 

FIGURA 5. Início da sutura (dupla camada com pontos 
separados) da parede uterina. 



298

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A Consulta de revisão pós-operatória dia 10/7/2015: 

clinicamente bem sem queixas significativas, feridas 

operatórias com cicatrização adequada e sem sinais 

inflamatórios; retirados pontos.

Exame anátomo-patológico: “peça com 0,325  kg de 

peso constituída por múltiplos fragmentos... Exame mi-

croscópico compatível com mioma sem malignidade.”

Agendada nova consulta (30/11/2015) e ECOTV de 

reavaliação aos 3 meses. 

 Discussão 
À semelhança do que se descreve na literatura tam-

bém neste caso foi possível realizar a miomectomia 

laparoscópica de forma segura, mesmo consideran-

do o volume do mioma. A adequação da sutura ute-

rina e a extensão da lesão uterina, nomeadamente 

aquela condicionada pelo recurso à eletrocirurgia, 

são fatores que parecem influenciar o risco de ro-

tura uterina em gravidezes futuras. Assim, optámos 

pela utilização mínima da eletrocoagulação durante 

o procedimento, apesar de assim se aumentar a per-

da hemática per-operatória, de forma a provocar o 

mínimo de lesão tecidular e pela realização de sutura 

em camada dupla com pontos separados. Podemos 

também discutir o impacto da opção inicial por uma 

atitude expectante no que diz respeito aos riscos ci-

rúrgicos e futuro reprodutor. Se considerarmos que 

os miomas subserosos não são tidos como causa de 

infertilidade e que os intramurais parecem interfe-

rir na fertilidade, mas poucos dados sustentam um 

efeito positivo da sua remoção nesse contexto, é fá-

cil perceber que estamos perante um dilema e uma 

decisão difícil. Neste caso em particular, a opção pela 

miomectomia baseou-se sobretudo no potencial de 

crescimento revelado pelo mioma e no facto desta 

poder ser dificultada pelas dimensões do mioma so-

bretudo quando consideramos a abordagem lapa-

roscópica. Finalmente, a decisão pela fragmentação 

mecânica do mioma em saco endoscópico após alar-

gamento da incisão cirúrgica umbilical foi tomada 

em face da controvérsia recente acerca da morcela-

ção de miomas e pelo facto de não termos disponível 

um saco endoscópico que permitisse a sua realiza-

ção com recurso a morceladores eletromecânicos.
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Nódulo Subcutâneo  
Exuberante e Doloroso:  
Tumor Glómico Gigante Subungueal

An Exuberant and Painful Subungueal Nodule:  
Giant Glomus Tumor
Ana Filipa Duarte1, Osvaldo Correia1,2, Hugo Barreiros1, Eckart Haneke1,3

 Resumo
O tumor glómico é um hamartoma vascular benigno raro, derivado de células musculares lisas modificadas 

do corpo glómico. A dor parassística é o principal sintoma. Uma doente de 78 anos de idade apresentou-se 

no nosso departamento com um histórico de 50 anos de um nódulo macio azul púrpura doloroso e a 

crescer por baixo da placa ungueal do quarto dedo direito.

A dermoscopia e imagem por ressonância magnética confirmaram a presença de um tumor subungueal 

de grandes dimensões, pelo que a doente foi sujeita a uma excisão cirúrgica total, após uma avulsão 

parcial da placa ungueal. O exame histológico confirmou um tumor glómico. Após um acompanhamento 

de 6 meses, a unha cresceu com formato normal e sem complicações ou recorrências.

Tratou-se de um caso exuberante e bastante doloroso, exigindo um estudo imagiológico com excisão 

vasta e precisa, mas com um resultado excelente.

PALAVRAS-CHAVE: Doenças das Unhas; Neoplasias da Pele; Tumor Glómico

KEYWORDS: Glomus Tumor; Nail Diseases; Skin Neoplasms

 Introdução
O tumor glómico é um hamartoma1 benigno neuro-

-mio-arterial raro, derivado de células musculares ma-

cias modificadas do corpo glómico.1 Os corpos glómi-

cos são anastomoses arteriovenosos especializados, 

caracterizados por canais Sucquet-Hoyer, com um 

papel importante na regulação térmica.2 

Quase 75% dos tumores glómicos estão localizados 

nas mãos, particularmente no aparelho unhoso e re-

presentam 1 a 5% dos tumores nos tecidos moles da 

mão.3

A apresentação usual é um nódulo solitário, doloro-

so e sensível ao frio, firme e de cor púrpura, na parte 

distal de um dígito.1 
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A Devido ao facto das lesões serem pequenas e à au-

sência de características específicas na pele do leito 

ungueal e às localizações da matriz ungueal, o tumor 

glómico pode não ser devidamente considerado. Em 

particular, a apresentação de doentes aos médicos 

das diferentes disciplinas para o tratamento da dor 

pode causar atrasos no diagnóstico.4

 Caso Clínico
Uma mulher com 78 anos de idade apresentou-se no 

nosso departamento com um histórico de 50 anos 

de um nódulo macio azul púrpura doloroso e a cres-

cer por baixo da placa ungueal do quarto dedo direi-

to (Figs. 1 e 2). A doente relatou um anterior trauma 

na unha, quando cortou acidentalmente a unha com 

uma agulha, quando tinha 28 anos de idade. A dor 

era dilacerante ao toque mais leve.

A dermoscopia demonstrou uma lesão mal defini-

da de 8 mm por baixo da placa ungueal proximal. A 

imagem por ressonância magnética (RM) confirmou 

a presença de um tumor subungueal grande, pelo 

que a doente foi sujeita a uma excisão cirúrgica, após 

uma avulsão parcial da placa ungueal. O exame his-

tológico revelou um tumor sólido, bem circunscrito, 

composto por canais vasculares ramificados, sepa-

rados por um estroma mixoide contendo células 

glómicas que circundavam canais vasculares. Após 

a operação, a doente ficou completamente sem dor. 

Após um acompanhamento de 6 meses, a unha cres-

ceu com um formato normal, não obstante a excisão 

de um grande tumor no leito ungueal, e sem compli-

cações ou recorrências (Fig. 3). 

 Discussão
Os tumores glómicos subungueais são frequente-

mente diagnosticados por seus sintomas clínicos ca-

racterísticos, que incluem a dor, sensibilidade e rea-

ção às temperaturas. Mas pelo facto de se situarem 

por baixo da placa ungueal e não poderem ser dire-

tamente observados ou apalpados, a sua localização, 

tamanho e diagnóstico podem ser incorretos se não 

forem sujeitos a uma técnica imagiológica que possa 

conduzir a uma excisão cirúrgica bastante extensiva 

com deformidade da placa ungueal ou a uma excisão 

incompleta com recorrência.

Os exames imagiológicos ajudam no diagnóstico 

diferencial, na localização precisa de tumores e na 

avaliação pré-cirúrgica de seu tamanho, permitindo 

optar pela melhor abordagem cirúrgica.

A dermoscopia da placa ungueal pode revelar a pre-

sença de estruturas vasculares; no entanto, estas 

estruturas podem por vezes ser discretas ou estar 

FIGURA 1. Distrofia da unha na placa ungueal do quarto 
dedo direito.

FIGURA 2. Nódulo mole azul púrpura doloroso por 
baixo da placa ungueal do quarto dedo direito.
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mesmo ausentes.3 A ecografia pode ser útil para dis-

tinguir um componente cístico ou vascular de um 

tumor, mas trata-se de uma técnica dependente do 

observador.5 A RM tem uma sensibilidade (90%) ele-

vada. Ela mostra a extensão da lesão, especialmente 

se se recorrer à alta resolução, detalhando as carac-

terísticas do tumor e permitindo o diagnóstico quan-

do o tumor ainda é pequeno.6

Não obstante os exames imagiológicos, o exame his-

topatológico é o gold standard no diagnóstico e deve 

ser sempre realizado.

Quanto ao tratamento do tumor glómico subun-

gueal, a excisão cirúrgica é considerada como o único 

método de cura. A excisão cirúrgica transungueal é 

segura e eficaz, permitindo uma melhor visualização, 

fácil exploração e mínimas complicações a longo pra-

zo.7 A abordagem transungueal com avulsão da unha 

e uma incisão selecionada de acordo com a localiza-

ção do tumor pode produzir um resultado excelente 

com complicações pós-operativas mínimas. 
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FIGURA 3. Resultado 6 meses após a cirurgia.
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Oclusão Intestinal por Hérnia Paraduodenal 
Esquerda em Adolescente: Caso Clínico

Intestinal Occlusion due to a Left Paraduodenal Hernia  
in an Adolescent: Case Report
João Niza Barradas1, Cláudia Gomes2, Dulce Barros3, Rodrigo Costa e Silva1

 Resumo
As hérnias paraduodenais são um defeito congénito raro devido a uma má rotação do intestino médio 

embriológico e é a forma mais frequente de hérnia interna. Apresentamos um caso de um adolescente 

com quadro de abdómen agudo por oclusão intestinal, com vários episódios de dor abdominal recorrente 

nos últimos meses, sendo submetido a laparotomia exploradora e correção da hérnia. O diagnóstico clí-

nico é difícil de estabelecer pela pouca especificidade dos sintomas, sendo a imagiologia uma mais-valia. 

Sendo uma entidade clínica rara, deve estar sempre presente pelo risco elevado de isquemia intestinal, 

sendo o tratamento cirúrgico emergente.

PALAVRAS-CHAVE: Duodenopatias; Hérnia; Oclusão Intestinal

KEYWORDS: Duodenal Diseases; Hernia; Intestinal Obstruction

 Introdução
As hérnias internas congénitas ou adquiridas são 

uma causa rara de oclusão intestinal com uma inci-

dência inferior a 2%.1 As hérnias paraduodenais re-

sultam de uma má rotação embriológica do intestino 

e podem ser divididas em dois sub-tipos: Hérnia pa-

raduodenal direita e esquerda, de acordo com a alte-

ração anatómica subjacente,2 sendo a última a mais 

frequente com mais de metade de todos os casos de 

hérnia interna e 1% dos casos de oclusão intestinal.3 

O risco de oclusão ou isquemia intestinal é de 50% 

ao longo da vida, com uma mortalidade de 20%.4,5 O 

diagnóstico é difícil e muitos clínicos não estão fami-

liarizados com esta rara condição clínica.3 Apresen-

tamos um caso de um jovem com hérnia paraduode-

nal esquerda encarcerada e discutimos a etiologia, o 

diagnóstico e tratamento de acordo com a literatura. 
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 Caso Clínico
Doente de 14 anos, sexo masculino, caucasiano, 

recorreu ao Atendimento Permanente por quadro 

de dor abdominal difusa, tipo cólica, acompanhada 

de sudorese e vómitos (3 episódios) com 4 horas 

de evolução. De salientar múltiplas idas a Serviços 

de Urgência nos últimos meses, por quadro de dor 

abdominal tipo cólica nos quadrantes esquerdos, 

melhorada com terapêutica sintomática e sem diag-

nóstico definitivo, tendo sido encaminhado para 

consulta de Gastroenterologia, que ainda não tinha 

realizado. Não tinha mais antecedentes pessoais re-

levantes.

Na observação apresentava-se apirético, suado, pá-

lido, normotenso, com taquicardia 110 bpm, e com 

abdómen difusamente doloroso, em particular no hi-

pocôndrio e flanco esquerdo, palpando-se tumefação 

nesta região. Não apresentava reação peritoneal.

Analiticamente de referir leucocitose 13200 GB, 

proteína C-reativa (PCR) 0,12 e restante avaliação 

sem particularidades.

Fez radiografia do abdómen simples, de pé (Fig. 1), 

que relevou alguns níveis hidroaéreos na fossa ilíaca 

esquerda. Foi ainda solicitado ecografia abdominal, 

sem particularidades, e tomografia computorizada 

(TC) abdominal que revelou hérnia paraduodenal es-

querda com ansas de jejuno aglomeradas, adjacente 

ao ângulo esplénico (Figs. 2 e 3).

FIGURA 1. Rx abdómen que mostra níveis hidroaéreos 
na fossa ilíaca esquerda.

FIGURA 2. TC abdominal em que se pode observar 
distensão do estômago e duodeno e aglomerado  
de ansas.

FIGURA 3. Entrada da ansa jejunal no saco herniário.
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Submetido a laparotomia exploradora, apresenta-

va saco herniário com cerca de 20 cm de diâmetro 

preenchido por ansas de jejuno com sinais de sofri-

mento, recuperadas após secção do colo herniário 

e libertação das mesmas (Figs. 4 e 5). Procedeu-se 

ainda à ressecção quase total do saco herniário. O 

pós-operatório decorreu sem complicações, tendo 

alta ao 4º dia de pós-operatório.

 Discussão
Treitz definiu hérnia interna em 1857 como uma 

protusão retroperitoneal de um órgão abdominal 

através de uma reflexão peritoneal,6 podendo ser 

classificadas em congénita ou adquiridas. 

As hérnias paraduodenais são o tipo mais frequente 

de hérnia interna, contabilizando aproximadamente 

53% de todos os casos, e ao contrário da maioria das 

restantes hérnias é mais frequente no sexo masculi-

no com uma relação de 3:1. A hérnia paraduodenal 

esquerda (hérnia de Lanzert) é três vezes mais fre-

quente do que a hérnia paraduodenal direita (hérnia 

de Waldyer).1 A hérnia paraduodenal esquerda lo-

caliza-se na fossa de Lanzert, um defeito congénito 

presente em aproximadamente 2% da população, lo-

calizada à esquerda da 4ª porção do duodeno, poste-

rior à veia mesentérica inferior e aos ramos esquer-

dos da artéria cólica média.7 Deste modo, as ansas 

de intestino delgado (normalmente jejuno) prolap-

sam póstero-inferiormente através da fossa para a 

esquerda da 4ª porção do duodeno, para a metade 

esquerda do mesocólon transverso, podendo ficar 

encarceradas neste saco mesentérico.4,8

Embora a hérnia paraduodenal esquerda seja congé-

nita, a maioria dos doentes são diagnosticados entre 

a 4ª e a 6ª década de vida, com uma idade média de 

38,5 anos na altura do diagnóstico.9

O diagnóstico é difícil e raramente atingível clini-

camente. Os doentes estão frequentemente assin-

tomáticos ou referem queixas abdominais vagas e 

generalizadas. A dor pode ser peri-umbilical, epi-

gástrica, em cólica ou constante. Náuseas e vómitos 

são frequentes, principalmente pós-prandiais. A sin-

tomatologia pode depender da posição do doente, 

agravando-se em ortostatismo e aliviando na posi-

ção supina. A dor é muitas vezes intermitente devido 

aos episódios de herniação e redução espontânea.3 

A oclusão intestinal com estrangulação e isquemia 

ocorre em até 66% de todos os doentes ao longo da 

sua vida, com uma mortalidade de 20% devido à sépsis 

abdominal.10 A presença de defesa, dor à descompres-

são e leucocitose acima de 18000/mL estão associa-

dos a isquémia intestinal quer nos casos de hérnias 

congénitas, quer nos casos de hérnias adquiridas.11

FIGURA 4. Lesão da raiz do mesentério após libertação 
do colo do saco herniário.

FIGURA 5. Saco herniário junto ao ângulo de Treitz. 
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dos com contraste oral, estas hérnias apresentam-se 

como massas encapsuladas e circunscritas, compos-

tas por ansas de intestino delgado (normalmente 

jejuno) no quadrante superior esquerdo. Pode ocor-

rer distensão duodenal e a ansa eferente apresenta 

frequentemente uma alteração súbita do seu calibre. 

Na TC, os achados de ansas encapsuladas são seme-

lhantes quer a nível da junção duodeno-jejunal entre 

o estômago e o pâncreas à esquerda do ligamento de 

Treitz, quer atrás da cauda do pâncreas, deslocando a 

veia mesentérica inferior para a esquerda ou entre o 

cólon transverso e a suprarrenal. Alterações nos va-

sos mesentéricos, incluindo dilatação, estiramento e 

deslocação anterior dos troncos mesentéricos princi-

pais, especialmente da veia mesentérica inferior para 

a esquerda são achados úteis para o diagnóstico. Se 

a vascularização puder ser bem visualizada, pode ha-

ver dados adicionais, como vasos dilatados agrupados 

na entrada do saco herniário com as artérias jejunais 

proximais, mudando subitamente de direção para trás 

da artéria mesentérica inferior.4

Uma vez estabelecido o diagnóstico de hérnia para-

duodenal esquerda, o tratamento cirúrgico é man-

datório uma vez que o risco de oclusão intestinal é 

acima dos 50% com uma mortalidade esperada de 

20% para situações agudas. As opções terapêuticas 

incluem redução do conteúdo herniário e encer-

ramento do orifício com suturas não absorvíveis, 

alargamento do orifício herniário para impedir o 

encarceramento futuro de ansas de delgado ou a 

ressecção do saco herniário. Por vezes é necessário 

seccionar a veia mesentérica inferior pela sua proxi-

midade com o orifício herniário, mas deve ser pre-

servada sempre que possível.7

Para além da reparação convencional laparotómica, 

a abordagem laparoscópica é segura e eficaz, sendo 

no entanto opinião de diversos autores que a isque-

mia ou gangrena intestinal é indicação para conver-

são para laparotomia.12,13

 Conclusão
A hérnia paraduodenal esquerda é uma forma rara de 

oclusão intestinal, devendo fazer parte do diagnóstico 

diferencial em caso de oclusão intestinal em doentes 

jovens e sem história de cirurgias anteriores. O nosso 

caso demostra uma história típica de um doente com 

queixas de dor abdominal recorrente com múltiplas 

idas a serviços de urgência, embora com uma idade 

francamente abaixo das médias encontradas na lite-

ratura. O rápido e correto diagnóstico associado a 

uma intervenção cirúrgica precoce permitiu uma re-

cuperação rápida e sem morbilidade associada. 
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Pemetrexed em Manutenção após 
Radioterapia Estereotáxica por Metástases 
Cerebrais em Doente com Carcinoma  
do Pulmão de Células não Pequenas 

Continuous Pemetrexed Treatment for Brain Metastasis  
in Non-Small-Cell Lung Cancer After Stereotactic Irradiation 
Barbara Parente1, Paulo Costa2,3

 Resumo
As metástases cerebrais são uma complicação muito frequente no cancro do pulmão, sendo o tumor que 

com maior frequência metastiza para o sistema nervoso central. Embora o sistema nervoso central esteja 

protegido dos agentes citotóxicos pela barreira hemato-encefálica em condições normais, esta barreira 

torna-se menos funcional na presença de metástases cerebrais. Este caso reporta-se a uma doente que 

recidivou com metástases cerebrais, 15 meses após lobectomia superior esquerda por adenocarcinoma 

pulmonar. Efetuou radioterapia estereotáxica das duas lesões cerebrais seguida de quimioterapia com 

cisplatina e pemetrexed com 4 faixas de indução, seguida de manutenção com pemetrexed, que mantém 

nesta data. Atualmente sem recorrência local ou à distância, inclusive sem o aparecimento de novas me-

tástases cerebrais, 18 meses após ter efetuado radioterapia estereotáxica cerebral, o que nos sugere, 

que para além da eficácia da radioterapia estereotáxica nas metástases cerebrais o uso do pemetrexed 

em manutenção possa controlar não só as metástases cerebrais depois do uso da radioterapia estereotá-

xica, mas prevenir o aparecimento de novas lesões cerebrais.

PALAVRAS–CHAVE: Antineoplásicos; Carcinoma do Pulmão de Células não Pequenas; Neoplasias Cere-

brais/secundárias; Pemetrexed; Radiocirurgia; Radioterapia

KEYWORDS: Antineoplastic Agents; Brain Neoplasms/secondary; Carcinoma, Non-Small-Cell Lung; 

Pemetrexed; Radiosurgery; Radiotherapy
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 Introdução
As metástases cerebrais (MC) são uma complicação 

grave em doentes com cancro avançado do pulmão 

de células não pequenas (CPNPC),1 sendo a doença 

que mais metastiza para o sistema nervoso central 

(SNC), durante o curso clínico da doença, e estão as-

sociadas a menor sucesso terapêutico com um pior 

prognóstico.1-3 O pemetrexed é uma nova geração 

antifolato multi-alvo que inibe a timidilato-sintase, 

di-hidrofolato redutase, e glicinamida ribonucleó-

tido formiltransferase, que  desempenha um papel 
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crucial na síntese de purina e pirimidina, resultando 

na inibição da síntese de ADN e ARN.4 É um fárma-

co ativo utilizado no tratamento de doentes com 

CPNPC especialmente no subtipo não-escamoso.5 

Recentemente, dois ensaios de fase III randomiza-

dos revelaram que  pemetrexed reduziu significa-

tivamente o risco de recorrência MC em CPNPC 

doença avançada.2 Descrevemos o caso clínico de 

uma doente com adenocarcinoma do pulmão trata-

da continuamente com pemetrexed, que não recidi-

vou até 18 meses após radioterapia (RT) por radioci-

rurgia (radioterapia estereotáxica) cerebral.    

 Caso Clínico 
Doente do sexo feminino, 57 anos de idade, não 

fumadora, professora, efetuou lobectomia inferior 

esquerda em 03-09-2012, cuja anatomia patológica 

revelou tratar-se de adenocarcinoma pouco dife-

renciado, (dimensões de 4,5 x 3 cm, distando 2 cm 

da pleura visceral) predominantemente de padrão 

papilar, com áreas tubulares e focalmente áreas soli-

das. Observaram-se imagens de invasão peri-neural, 

linfática e numerosas imagens de invasão vascular. 

Não se observou invasão da pleura visceral. Obser-

varam-se metástases nos 4 gânglios linfáticos isola-

dos no hilo pulmonar. Sem metástases nos gânglios 

mediastínicos; estadio IIA (pT2aN1M0). A doente 

efetuou, quimioterapia adjuvante da cirurgia com 4 

ciclos de carboplatina e vinorelbina oral. O estudo 

de biologia molecular efetuado na peça operatória 

não mostrou mutação, quer para o recetor do fator 

de crescimento epidérmico (EGFR) ou do 4-quinase 

do linfoma anaplásico (EML4-ALK).

Quinze meses após o diagnóstico inicial (09-01-

2014) a doente desencadeia paresia do membro 

superior esquerdo e crise convulsiva. A ressonância 

magnética (RM) cerebral (Fig. 1) de 08-01-14 mos-

trou lesão nodular parietal superficial direita com 

14 mm de diâmetro com anel espesso periférico e 

FIGURA 2. Topograma de TC - 10 de janeiro de 2014.

FIGURA 1. RM cerebral - 8 de janeiro de 2014. 
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hipercaptação de contraste; na porção central com 

aspeto de degenerescência quística, rodeada por 

importante área de edema condicionando por efei-

to de massa, colapso sulcal. Identificou-se uma outra 

pequena lesão nodular com hipercaptação de con-

traste, localizada na região opercular direita, suge-

rindo também implante secundário, mas sem edema 

associado. A tomografia computorizada (TC) tora-

coabdominal efetuada concomitantemente (Fig. 2) 

não mostrava alterações densitométricas suspeitas 

de evolutividade, inclusive de implantes do foro se-

cundário.

Tratavam-se de duas lesões cerebrais únicas. A 

doente foi submetida a avaliação em Grupo multidis-

ciplinar no CUF Porto Hospital, instituição onde era 

seguida na altura, tendo sido decidido efetuar radio-

terapia estereotáxica cerebral, seguida de quimiote-

rapia de primeira linha com cisplatina + pemetrexed 

dado tratar-se de estadio IV de doença (após ter sido 

excluída a abordagem cirúrgica das metástases ce-

rebrais).

Efetuou tratamento de radiocirurgia, no CUF Porto 

Instituto, às lesões do SNC em 14-01-14, em fração 

única com dois isocentros, através de 8 arcos dinâmi-

cos conformacionais e 1 arco estático conformacional, 

com microcolimador multi-lâminas –m
3
 BrainLab®, na 

dose de 18Gy em cada lesão, com fotões 6Mv.

Em 16-01-14 inicia tratamento de primeira linha de 

quimioterapia com cisplatina e pemetrexed, 4 faixas 

de indução. Após reavaliação por RM cerebral (Fig. 

3) e torácica e dada a melhoria evidente das lesões 

cerebrais, opta-se por iniciar  terapêutica de manu-

tenção com pemetrexed, de 3/3 semanas em mo-

noterapia, terapêutica que mantém à presente data 

num total de 20 ciclos  de manutenção. 

Avaliações periódicas com RM cerebral, a primeira 

com redução da lesão de maiores dimensões e ma-

nutenção da lesão de menores dimensões.  Atual-

mente já em avaliação semestral que tem vindo a 

mostrar continuamente redução das lesões. A última 

RM cerebral efetuada em 2015 evidenciava (Fig. 4) 

já o desaparecimento do pequeno foco de captação 

na região fronto insular direita que correspondia a 

lesão de natureza secundária  e a segunda lesão,  na 

alta convexidade parietal direita identifica-se apenas 

uma pequena banda hiperintensa em T2 e FLAIR, 

sem captação de contraste que correspondia já a  

aspeto residual  da  lesão. A TC toracoabdominal de 

reavaliação periódica não mostra qualquer tipo de 

recidiva, local ou à distância.

FIGURA 4. RM cerebral - maio de 2015.     FIGURA 3. Após radioterapia estereotáxica  e 4  Fx 
quimioterapia de indução.
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 Discussão 
Descrevemos um caso com o uso de pemetrexed 

contínuo após deteção de MC tratadas com RT es-

tereotáxica. Da revisão efetuada na literatura, não 

encontramos registos de doentes com CPNPC, que 

após tratamento a MC continuassem em remissão 

por mais de 2 anos após tratamento. Por outro lado 

a doente não efetuou irradiação holocraniana, o que 

independentemente da excelente resposta à radio-

terapia estereotáxica, nos leva a questionar sobre o 

não aparecimento de outras metástases cerebrais 

e ainda como enquadrar aqui o uso continuado da 

quimioterapia nomeadamente, quando suspender a 

mesma.

A perspetiva de atingimento de longos períodos de 

sobrevida em doentes com estadios avançados da 

sua doença obriga cada vez mais à escolha criterio-

sa dos tratamentos a efetuar, não só no intuito de 

melhorar o controlo da doença, mas também na re-

dução das potenciais complicações inerentes à sua 

realização. 

A metastização cerebral é um dos contextos clínicos 

que melhor caracteriza este conceito, dado que até 

há alguns anos o tratamento standard seria orienta-

do predominantemente para uma abordagem englo-

bando todo o crânio. Embora tal abordagem tenha 

vantagens no controle da doença subclínica e a sua 

associação à radiocirurgia aumentar o controlo local 

da doença macroscópica, nenhum estudo demons-

trou, até ao momento, um aumento da sobrevida 

global ou sequer da manutenção da independência 

funcional pós-adoção desta modalidade conjunta de 

tratamento.6 Acresce que nos doentes com maiores 

perspetivas de sobrevida, a degradação neurocogni-

tiva associada a este regímen continua a constituir o 

maior obstáculo à sua realização.7

Neste contexto foi publicado em 2014 por Yamamo-

to et al um estudo para tentar perceber a importân-

cia da radiocirurgia cerebral em contexto de metas-

tização cerebral múltipla omitindo uma abordagem 

holocraniana.7 Foram englobados 1.194 doentes 

dos quais 76% com neoplasias do pulmão. Retirando 

as situações em que os doentes apresentavam lesão 

única, condição associada a melhor sobrevida glo-

bal, os restantes doentes (2 a 10 lesões – mediana 

6, para um diâmetro máximo individual lesional de 

3 cm ou 10 mL de volume, para um total cumulati-

vo de 15 mL), não apresentaram diferenças signifi-

cativas na sobrevida global independentemente do 

número de lesões, embora mais de 60% dos doentes 

tenham desenvolvido novas lesões. Nestes doentes 

um novo curso de radiocirurgia foi efetuado (mais de 

40% dos doentes recidivados), tendo apenas 9% vin-

do a necessitar de radioterapia holocraniana, sendo 

que somente 8% dos doentes faleceram pela doença 

a nível do SNC.7 Assim, torna-se cada vez mais acei-

te a adoção de estratégias de tratamento dirigido 

para o controle focal da doença metastática a nível 

do SNC, diferindo no tempo e até em muitos casos 

omitindo outras formas de tratamento classicamen-

te efetuadas, invariavelmente associadas a níveis de 

toxicidade e degradação neurocognitiva muito supe-

riores.8

No passado, a quimioterapia considerava-se ineficaz 

para as metástases do SNC, porque o SNC é prote-

gido pela barreira hemato-encefálica. As células en-

doteliais que formam a barreira hemato-encefálica 

expressam fortemente glicoproteína-P, uma proteí-

na associada com resistência a diversos agentes qui-

mioterapêuticos.9 Além disso, os astrócitos no cére-

bro parecem desempenhar um papel fundamental 

na proteção MC de agentes citotóxicos que não 

passam facilmente para o sistema nervoso central e 

têm concentrações mais baixas no sistema nervoso 

central em comparação com a do plasma.10 Não te-

mos conhecimento científico que descreva a distri-

buição do pemetrexed no SNC de pacientes que se 

apresentam com MC durante a quimioterapia.  

Neste contexto pareceu-nos científica e pedagogi-

camente interessante a publicação deste caso, que 

aborda simultaneamente, por um lado a mais-valia 

que representa para os doentes a nível de qualidade 

de vida poderem usufruir duma radiocirurgia cere-

bral, feita num tempo único, e sem os efeitos laterais 

de todos nós conhecidos da radioterapia holocrania-

na particularmente nos longos sobreviventes, como 

é o caso presente e por outro lado o papel da tera-
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pêutica de manutenção com pemetrexed, no contro-

le do aparecimento de novas lesões cerebrais, numa 

doente que não apresentou até à presente data ne-

nhum efeito lateral hematológico ou outro, o que 

nos questiona sobre a suspensão do fármaco. Vários 

investigadores têm referido a eficácia dos regimes 

de quimioterapia com pemetrexed em doentes com 

CPNPC com metástases cerebrais. Barlesi e outros 

avaliaram a eficácia da combinação de cisplatina com 

pemetrexed em doentes assintomáticos com metás-

tases cerebrais11 e encontraram redução acentuada 

das metástases cerebrais, estando cientificamente 

provado que o uso de pemetrexed em primeira linha, 

e manutenção12-15 poder levar a um benefício de au-

mento de sobrevida sem perturbação da qualidade 

de vida em doentes com metástases cerebrais.

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Não existiram fontes 

externas de financiamento para a realização deste 

artigo. 

 Referências
1. Schwer AL, Gaspar LE. Update in the treatment of 

brain metastases from lung cancer. Clin Lung Cancer. 
2006;8:180-6. 

2. Ortuzar W, Hanna N, Pennella E, Peng G, Langer C, 
Monberg M, et al. Brain metastases as the primary site 
of relapse in two randomized phase III pemetrexed 
trials in advanced non-small-cell lung cancer. Clin Lung 
Cancer. 2012;13:24-30.

3. Edelman MJ, Belani CP, Socinski MA, Ansari RH, Oba-
saju CK, Chen R, et al. Outcomes associated with brain 
metastases in a three-arm phase III trial of gemcitabi-
ne-containing regimens versus paclitaxel plus carbo-
platin for advanced non-small cell lung cancer. J Tho-
rac Oncol. 2010;5:110-6.

4. Hanauske AR, Chen V, Paoletti P, Niyikiza C. Pemetrexed 
disodium: a novel antifolate clinically active against mul-
tiple solid tumors. Oncologist. 2001;6:363-73.

5. Scagliotti GV, Parikh P, von Pawel J, Biesma B, Vans-
teenkiste J, Manegold C, et al. Phase III study com-
paring cisplatin plus gemcitabine with cisplatin plus 
pemetrexed in chemotherapy-naive patients with ad-
vanced-stage non-small-cell lung cancer. J Clin Oncol. 
2008;26:3543-51.  

6. Multiple brain metastases (JLGK0901): a multi-insti-
tutional prospective observational study. Lancet On-
col. 2014;15:387-95.

7.  Yamamoto M, Serizawa T, Shuto T,  Akabane A, Higuchi 
Y, Kawagishi J, et al. Stereotactic radiosurgery for pa-
tients with the blood–brain barrier to chemotherapy 
in metastatic brain tumors: establishing a treatment 
paradigm. J Clin Oncol. 2007;25:2306-12.

8. Nieder C, Grosu A, Gaspar L. of Soon Stereotactic ra-
diosurgery (SRS) for brain metastases: a systematic 
review. Radiat Oncol. 2014;9:155.

9. Gerstner ER, Fine RL. Increased permeability YY, 
Tham IW, Lim KH, Koh WY, Lu JJ. Surgery or radio-
surgery plus whole brain radiotherapy versus surgery 
or radiosurgery alone for brain metastases. Cochrane 
Database Syst Rev. 2014;3:CD009454.  

10. Fidler IJ. The role of the organ microenvironment in 
brain metastasis. Semin Cancer Biol.2011;21:107-12.  

11. Barlesi F, Gervais R, Lena H, Hureaux J, Berard H, Pail-
lotin D, et al. Pemetrexed and cisplatin as first-line che-
motherapy for advanced non-small-cell lung can-cer 
(NSCLC) with asymptomatic inoperable brain metas-
tases: a multicenter phase II trial (GFPC 07-01). Ann 
Oncol. 2011;22:2466-70.

12. Ciuleanu T, Brodowicz T, Zielinski C, Kim JH, Krzako-
wski M, Laack E, et al. Maintenance pemetrexed plus 
best supportive care versus placebo plus best suppor-
tive care for non-small-cell lung cancer: a randomised, 
double-blind, phase 3 study. Lancet. 2009;374:1432-
40. 

13. Azzoli CG, Baker Jr S, Temin S, Pao W, Aliff T, Brah-
mer J, et al. American society of clinical oncology 
clinical practice guideline update on chemotherapy 
for stage IV non-small-cell lung cancer. J Clin Oncol. 
2009;27:625.

14. D’Addario G, Früh M, Reck M, Baumann P, Klepetko W, 
Felip E. Metastatic non-small-cell lung cancer: ESMO 
clinical practice guidelines for diagnosis, treatment 
and follow-up. Ann Oncol. 2010;21(Suppl. 5):v116-9. 

15. Paz-Ares L, de Marinis F, Dediu M, Thomas M, Pujol 
J-L, Bidoli P, et al. Mainte-nance therapy with peme-
trexed plus best supportive care versus placebo plus 
best supportive care after induction therapy with pe-
metrexed plus cisplatin for advanced non-squamous 
non-small-cell lung cancer (PARAMOUNT): a doub-
le-blind, phase 3, randomised controlled trial. Lancet 
Oncol. 2012;13:247-55.



317317

Pneumotórax Catamenial:  
Uma Apresentação Atípica de Endometriose

Catamenial Pneumothorax:  
An Atypical Presentation of Endometriosis
Alexandra Miranda1,2,3, Cristina Nogueira-Silva1,2,3, Cátia Lia Abreu1, Pedro Cabrita1,  
Domingos Jardim da Pena1

 Resumo
A endometriose torácica representa uma manifestação rara de endometriose, devendo ser considerada 

nas mulheres em idade reprodutiva que se apresentam com dor torácica, pneumotórax, hemotórax ou 

hemoptises coincidentes com a menstruação. Reportamos o caso clínico de uma mulher de 38 anos com 

dor torácica repetitiva e progressiva durante o cataménio, acompanhada de dispneia moderada e tosse 

não produtiva, com 4 anos de evolução. Foram confirmados imagiologicamente pneumotórax catameniais 

de repetição. Não obstante a ausência de evidência clínica de endometriose pélvica, estabeleceu-se como 

diagnóstico provável o pneumotórax catamenial associado a endometriose pleuro-pulmonar. Decidiu-se 

iniciar terapêutica com um agonista da hormona libertadora de gonadotrofinas, tendo-se verificado re-

missão clínica dos sintomas respiratórios. A endometriose torácica é uma forma grave de apresentação 

da doença, requerendo o seu diagnóstico um grande índice de suspeição.

PALAVRAS-CHAVE: Endometriose; Pneumotórax

KEYWORDS: Endometriosis; Pneumothorax
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 Introdução 
A endometriose torácica representa uma manifesta-

ção rara de endometriose extragenital, devendo ser 

considerada nas mulheres em idade reprodutiva que 

se apresentam com dor torácica recorrente, pneu-

motórax, hemotórax ou hemoptises coincidentes 

com a menstruação. O pneumotórax catamenial é 

a apresentação mais comum de endometriose to-

rácica e, em até cerca de 60% dos casos, associa-se 

com endometriose pélvica. Lesões no diafragma e na 

pleura visceral são os locais mais frequentemente 

descritos. 

 Caso Clínico
Uma paciente de 38 anos, não fumadora, recorre 

pela primeira vez ao Hospital de Braga em setembro 

de 2006 referindo, nos últimos 4 anos, dor torácica 
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repetitiva e progressiva durante o cataménio, por ve-

zes acompanhada de dispneia moderada e tosse não 

produtiva, de agravamento gradual. Os sintomas ge-

ralmente tinham início entre o primeiro e o terceiro 

dia da menstruação, sendo progressivamente mais 

precoces em relação ao cataménio, e mantinham-

-se por cerca de 5 dias, coincidente com a duração 

do cataménio. As queixas geralmente desapareciam 

ou atenuavam com o fim da menstruação. Dois anos 

previamente à observação no nosso hospital, a doen-

te realizou uma tomografia computorizada (TC) que 

estava relatada como normal. A paciente não referia 

história de perda ponderal ou outro antecedente 

médico relevante. Apresentava antecedentes de três 

gravidezes, com um parto eutócico, uma cesariana e 

um abortamento espontâneo. Adicionalmente, tinha 

leiomiomatose intersticial difusa e ausência de histó-

ria de endometriose pélvica documentada. Ao exame 

físico constatou-se diminuição dos sons respiratórios 

superiormente no hemitórax esquerdo. A radiografia 

torácica demonstrou um pneumotórax esquerdo, 

tendo sido a paciente internada para drenagem to-

rácica. Nos dois meses seguintes foi internada duas 

vezes, durante o cataménio, por pneumotórax à es-

querda, tendo sido referenciada para talcagem pleu-

ral com biópsia pulmonar que demonstrou lesões de 

enfisema pulmonar. Em agosto de 2007, a paciente 

recorre ao Serviço de Urgência por dor torácica bila-

teral, tosse e dispneia moderada com quatro dias de 

duração, com início no segundo dia do cataménio. Os 

dados laboratoriais solicitados na admissão demons-

traram: Leucócitos 5,200/μL, creatinina 0,7 mg/dL, 

velocidade de sedimentação 41/h, proteína C-rea-

tiva 27,6 mg/dL, AST 14 IU/L, ALT 14 IU/L, alfa 

1-antitripsina 129 mg/dL e hemoglobina 13,9 g/dL. 

Durante o internamento foi constatado um decrés-

cimo de 2,3 g/dL na concentração de hemoglobina. 

Uma radiografia torácica e tomografia computoriza-

da revelaram um pneumotórax bilateral exuberante, 

com algumas septações e espessamento pleural por 

aderências, predominantemente no lado esquerdo, 

associado a atelectasia do segmento apical do lobo 

inferior esquerdo de localização subpleural (Fig. 1). 

Estabeleceu-se o diagnóstico de pneumotórax bi-

lateral com fístula broncopleural, seguindo-se um 

internamento de 12 dias para drenagem torácica e 

aspiração torácica de baixa pressão. À data da alta, a 

TC de controlo demostrou lesões residuais (Fig. 2). 

O exame ginecológico não demonstrou alterações 

significativas e a ecografia transvaginal não eviden-

ciou lesões compatíveis com endometriose pélvica. 

Foi estabelecido, neste momento, como diagnóstico 

mais provável, pneumotórax catamenial associado 

a endometriose pleuro-pulmonar. No entanto, uma 

vez que a paciente recusou prosseguir a investiga-

ção necessária para determinar o diagnóstico defi-

nitivo, após uma reunião multidisciplinar, foi decidi-

do introduzir um agonista da hormona libertadora 

de gonadotrofinas (GnRH-a) - leuprolide (Lucrin®), 

3,75 mg, administração intramuscular, mensal, asso-

FIGURA 1. TC demonstrando um pneumotórax bilateral exuberante, com septações e espessamento pleural por 
aderências, mais exuberante no lado esquerdo, e atelectasia do segmento apical do lobo inferior esquerdo de 
localização subpleural.
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ciado ao alendronato e suplementação com cálcio, 

para prevenção da osteoporose iatrogénica, e a vaci-

nação anual para o vírus influenza. Desde então, a pa-

ciente ficou amenorreica, sem sintomas respiratórios, 

com uma auscultação pulmonar e provas de função 

respiratórias normais. As radiografias de tórax de-

monstraram um reforço broncovascular bilateral 

e a TC de alta resolução, realizada em outubro de 

2011, revelou um espessamento subpleural bilateral 

residual com calcificações (Fig. 3). Relativamente às 

queixas ginecológicas, uma vez que a paciente de-

senvolveu sintomas climatéricos moderados, foram 

prescritas isoflavonas e estrogénios tópicos. Em ju-

lho de 2011, o leuprolide foi suspenso e a paciente 

manteve-se totalmente assintomática e com catamé-

nios regulares até março de 2015, quando recorreu 

ao Serviço de Urgência por toracalgia à direita, uma 

semana após o cataménio. Foi-lhe diagnosticada uma 

pequena câmara de pneumotórax apical à direita, 

tendo sido resolvido com tratamento conservador. 

Por apresentar hemorragia uterina anómala e leio-

miomatose uterina, foi submetida a histerectomia 

total e salpingo-ooforectomia bilateral em julho de 

2014. O exame anátomo-patológico demonstrou 

presença de adenomiose e leiomiomas uterinos, sem 

evidenciar focos de endometriose. À data da última 

avaliação, em fevereiro de 2015, encontrava-se as-

sintomática, com TC de alta resolução sobreponível 

à de 2011 e sem queixas relevantes decorrentes do 

climatério.

FIGURA 2. TC demonstrando um pneumotórax residual à direita (A), duas pequenas bolhas à esquerda (B), paquipleurite 
à direita (D e E) e fibrose pulmonar bilateral residual C e F). 

E

BA

DC

F



320

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A

 Discussão
A endometriose é histologicamente caracterizada 

principalmente pela presença de glândulas endo-

metriais fora da cavidade uterina. A endometriose 

extra-pélvica (não ginecológica) tem recebido aten-

ção especial sobretudo devido à sua sintomatologia 

atípica. Especificamente, a endometriose torácica é 

uma forma grave de apresentação da doença, reque-

rendo um diagnóstico diferencial cuidado. Hemop-

tises, hemotórax e pneumotórax síncronos com a 

menstruação constituem os sintomas mais comuns 

da endometriose torácica. A maioria dos casos pre-

viamente reportados foram diagnosticados com 

base na história clínica da paciente, uma vez que a 

confirmação histológica da endometriose nem sem-

pre é possível. Não obstante, a videotoracoscopia é 

atualmente a abordagem diagnóstica e cirúrgica de 

eleição na endometriose pulmonar. Uma vez clini-

camente estabilizada a paciente, a terapêutica hor-

monal com contracetivos orais contínuos, proges-

tativos contínuos, danazol ou análogos da GnRH é 

geralmente considerada a terapêutica de primeira 

linha, embora a taxa de recidiva possa alcançar os 

50%. Não existem, de momento, ensaios clínicos de 

larga escala disponíveis e a abordagem terapêutica 

de eleição permanece, ainda, controversa.
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FIGURA 3. TC de controlo demonstrando espessamento subpleural residual bilateral com calcificações.
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Poliartralgias e Prostatite: Qual a Relação?

Joint Symptoms and Prostatitis: What’s the Connection?
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 Resumo
A artrite reativa constitui uma patologia inflamatória sistémica, anteriormente conhecida por síndrome 

de Reiter. É classicamente definida pela presença de artrite, conjuntivite e uretrite, principalmente em 

adultos jovens. No entanto, na maioria dos casos, os sintomas tradicionais podem não estar presentes, le-

vando ao subdiagnóstico desta condição. Apresentamos um caso de um doente de 27 anos, previamente 

saudável, que recorre várias vezes ao serviço de urgência por poliartralgias migratórias de início algumas 

semanas depois de um quadro infecioso genitourinário. Após exclusão de outras patologias, admitiu-se 

o diagnóstico de artrite reativa. Apresentou resolução completa da sintomatologia após tratamento da 

doença de base. A artrite reativa constitui uma condição de fácil tratamento e orientação, no entanto, é 

necessário elevado grau de suspeição clínica desde a apresentação, pois apresenta grande potencial de 

disfunção multiorgânica sistémica.

PALAVRAS-CHAVE: Artrite Reativa; Espondiloartrite; Prostatite

KEYWORDS: Reactive Arthritis; Spondyloarthritis; Prostatitis
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 Introdução
A artrite reativa constitui uma patologia inflamatória 

sistémica, anteriormente conhecida por síndrome 

de Reiter.1-3 É classicamente definida pela presença 

de artrite, conjuntivite e uretrite, principalmente em 

adultos jovens.3-5 No entanto, na maioria dos casos, 

os sintomas tradicionais podem não estar presentes, 

levando ao subdiagnóstico desta condição.

 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, de 27 anos de idade, cau-

casiano, serralheiro industrial, sem co-morbilidades 

ou antecedentes familiares relevantes. Negava hábi-

tos etílicos, tabágicos ou medicação habitual. 

Referenciado à consulta de Medicina Interna por 

quadro de poliartralgias migratórias assimétricas 

com ritmo inflamatório, com cerca de 5 meses de 
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distais inferiores (pés e joelho esquerdo) e poste-

riormente os cotovelos e as articulações metacar-

po-falângicas, condicionando limitação funcional 

moderada, que melhoravam com anti-inflamatórios 

não esteroides. Foi inicialmente acompanhado em 

consulta de Ortopedia por episódio de artrite assép-

tica do joelho esquerdo.

O doente refere que cerca de 1 mês antes do início 

destes sintomas apresentou episódio de disúria, 

tendo sido medicado empiricamente com ciproflo-

xacina durante 5 dias. Negada história de febre, olho 

vermelho, aftose, lesões cutâneas, palpitações, to-

racalgia, tosse, expetoração, náuseas, vómitos, dor 

abdominal ou outros sintomas associados. 

Na avaliação inicial, o doente apresentava um bom 

estado geral; estava apirético, hemodinamicamen-

te estável, sem sinais de dificuldade respiratória, 

corado e hidratado. Sem edema, crepitação ou dor 

à palpação das articulações. Sem outras alterações 

relevantes ao exame cardiovascular, respiratório, 

abdominal ou neurológico. 

No estudo complementar de diagnóstico, salienta-

va-se: discreta elevação de reagentes de fase aguda 

(leucocitose 13300/uL, PCR 2,76 mg/dL e velocida-

de de sedimentação 20 mm/s); ANA, antiDNAds e 

antiCCP negativos; pesquisa de HLA-B27 negativa; 

serologias VHB, VHC, VIH e VRDL negativas. O res-

tante estudo analítico, nomeadamente função renal, 

hepática, tiroideia e eletroforese de proteínas, não 

revelou alterações. As radiografias das mãos e pés 

não demonstraram anomalias estruturais. 

Iniciou terapêutica com anti-inflamatórios não es-

teroides (AINE) em esquema fixo. Apesar de esta 

estratégia conferir algum alívio sintomático, não se 

registaram melhorias significativas após mais de 3 

meses de terapêutica com várias classes de AINE 

em dose máxima. 

No quarto mês de seguimento em consulta, o doen-

te referiu queixa de corrimento uretral purulento 

autolimitado. Na reavaliação laboratorial mantinha 

reagentes de fase aguda discretamente elevados 

mas com exames microbiológicos negativos (urina e 

exsudado uretral); no entanto, detetou-se elevação 

da PSA total (6,2 ng/mL). Realizou neste contexto 

ecografia prostática que revelou heterogeneidade 

difusa da próstata interna, com contornos regula-

res e próstata periférica homogénea, sem outras 

alterações, alterações compatíveis com prostatite. 

Cumpriu 2 semanas de antibioterapia empírica com 

ciprofloxacina para tratamento da prostatite, após 

as quais se verificou descida de parâmetros inflama-

tórios, normalização da PSA e regressão progressiva 

da sintomatologia articular. 

Na última avaliação clínica o doente encontrava-se 

totalmente assintomático e sem necessidade de 

qualquer tipo de medicação analgésica.

 Discussão
Descrita inicialmente por Hans Reiter em 1916, a 

artrite reativa constitui um tipo de espondiloartrite 

seronegativa e é tradicionalmente definida pela tría-

de de artrite pós-infeciosa, conjuntivite e uretrite 

não gonocócica, que afeta principalmente adultos 

jovens.2,4,5 A incidência estimada de artrite reativa na 

Europa é de 10-30 por 100.000 pessoas, mas é pos-

sível que a sua incidência seja superior.6-9 A principal 

razão para o subdiagnóstico desta patologia pren-

de-se com o facto de se poder manifestar com vasto 

leque de sintomas para além dos ditos “clássicos”. 

O diagnóstico da artrite reativa é essencialmente 

clínico.4 A constelação de sintomas apresentado 

neste caso, nomeadamente as artralgias distais as-

simétricas de evolução arrastada, são compatíveis 

com um processo inflamatório sistémico. Sieper et al 

propõem um algoritmo de diagnóstico baseado em 

dois critérios, no qual o primeiro exige a presença 

de oligoartrite que afeta sobretudo os membros in-

feriores e o segundo consiste na exclusão de outros 

diagnósticos, como a artrite séptica, artrite reuma-

toide ou traumatismo. Se ambos os critérios estive-

rem presentes, a probabilidade de se tratar de uma 

artrite reativa é de 40%. 

Após anamnese rigorosa, verificou-se que o doente 

apresentava história prévia de infeção do trato uri-
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nário (prostatite) um mês antes do início da sintoma-

tologia. Sieper et al afirmam que uma história prévia 

de infeção gastrointestinal e/ou genitourinária pode 

estar presente até cerca de 60% dos doentes.10 No 

entanto consideramos que a associação de prostati-

te e artrite reativa é rara.11 

Do estudo complementar adicional efetuado des-

tacaram-se elevação dos parâmetros inflamatórios, 

o que está de acordo com a literatura.1-3 Embora a 

incidência de artrite reativa seja frequentemente 

descrita em jovens com o haplotipo HLA-B27, apro-

ximadamente 50% dos doentes são negativos para 

o mesmo.7 

Cerca de 30 a 60% dos casos evoluem para croni-

cidade, mantendo sintomatologia durante vários 

meses.7,12 A abordagem terapêutica constitui assim 

um passo importante na prevenção da artrite reativa 

crónica. A literatura propõe terapêutica com anti-in-

flamatórios para alívio sintomático as algias articula-

res, corticoides indicados para manifestações sisté-

micas de difícil controlo e antibioterapia quando há 

infeção documentada.7,13 

No caso apresentado, o doente foi medicado com 

anti-inflamatórios não esteroides e antibioterapia 

para prostatite documentada, com regressão da 

sintomatologia. Assim, consideramos que a aborda-

gem ao doente foi adequada, com exclusão de outras 

patologias prováveis, o que permitiu direcionar o 

diagnóstico para a artrite reativa, orientando desta 

forma a terapêutica correta.

 Conclusão
O presente caso clínico apresentado realça a impor-

tância do diagnóstico precoce de artrite reativa em 

adultos jovens previamente saudáveis, com história 

prévia de infeção e que podem não apresentar a sin-

tomatologia clássica. O atraso ou o subdiagnóstico 

desta condição pode levar à cronicidade, com po-

tencial de progressão para disfunção multiorgânica 

sistémica.1,11
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Porque é que eu Tenho Hipertensão?

Why do I have Hypertension?
Maria João Sá1, Mariana Rio1, Carlos Martins1,2

 Resumo
A hipertensão arterial é uma patologia com grande prevalência nas consultas de Medicina Geral e Fami-

liar. Embora a maioria dos casos não apresente uma causa secundária, pormenores da história clínica do 

paciente podem alertar o Médico de Família para uma etiologia corrigível. No caso que se descreve, os 

sintomas/sinais de hipersudorese e subida de pressão arterial orientaram a atuação do médico para a rea-

lização de estudo analítico e imagiológico dirigido. Este procedimento permitiu efetuar o diagnóstico de 

hipertensão arterial secundária a feocromocitoma. O paciente foi submetido a adrenalectomia esquerda 

laparoscópica, tendo sido o diagnóstico confirmado no exame anátomo-patológico da peça cirúrgica.

A referenciação adequada, bem como a articulação entre as diferentes especialidades dentro do univer-

so CUF (Medicina Geral e Familiar, Endocrinologia, Cirurgia Geral) permitiram a resolução de uma causa 

que, a um olhar menos atento, poderia ter passado despercebida.
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 Introdução
O dia-a-dia do Médico de Família é ocupado pela 

assistência a pacientes cujos sintomas ou patolo-

gias são, na sua maioria, frequentes. Destas, a hi-

pertensão arterial (HTA) está presente numa gran-

de parte das consultas de Medicina Geral e Familiar 

e em Portugal tem uma prevalência de 29,1%.1,2 Se 

colocarmos uma lupa sobre estes pacientes, verifi-

camos que 5 a 10% apresentam uma causa secun-

dária para a HTA.3

Na Tabela 1, é possível encontrar os elementos da 

história clínica que aumentam a suspeita de HTA se-

cundária.

Dentro das etiologias secundárias, o feocromoci-

toma é uma das mais raras. A sua incidência anual é 

de cerca de 0,8 por cada 100.000 indivíduos4 e de 
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todos os doentes com HTA, apenas 0,1% é devida 

a um feocromocitoma.5 A tríade de sintomas mais 

frequente é composta por cefaleias episódicas, hi-

persudorese e taquicardia.5 A apresentação clássica 

é caracterizada por uma HTA episódica mas a HTA 

persistente também pode ocorrer.5

 Caso Clínico
Homem, 46 anos, autónomo. Agregado familiar de 2 

pessoas, casado, família funcional. Profissão: gestor de 

empresa que fornece componentes para a indústria.

Antecedentes pessoais:

• Úlcera gástrica aos 40 anos

• Rinite alérgica

Medicação habitual:

• Omeprazol, 20 mg, 1 comprimido por dia, em jejum

• Oximetazolina nasal, em SOS

Hábitos: 36 UMA, fumou dos 20 aos 44 anos, em 

média 30 cigarros por dia. Pratica desporto duas 

vezes por semana. Consome 2-3 cervejas por dia 

(168-252 g/álcool dia).

Antecedentes familiares:

Mãe: perturbação de ansiedade

Pai: neoplasia do cólon aos 65 anos, acidente vascu-

lar cerebral

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR – DIA 0

O paciente recorreu à consulta de Medicina Geral e 

Familiar por elevação da pressão arterial com 2 dias 

de evolução, referindo que tinha tido um pico de  sis-

tólica de 190 mmHg, sem outras queixas. Ao exame 

físico foi confirmada a elevação da pressão arterial 

em duas medições na posição de sentado, com a 

média de 162/103 mmHg e não foram encontradas 

outras alterações. Perante estes achados, optou-se 

por medicar com lisinopril 20 mg, um comprimido de 

manhã, avaliar a pressão arterial no domicílio e so-

licitou-se estudo analítico, eletrocardiograma com 

prova de esforço e ecocardiograma, para avaliação 

de possível atingimento de órgãos-alvo. No decorrer 

TABELA 1  Quando suspeitar de HTA secundária.

Crises hiperadrenérgicas (palpitações em repouso, 
hipersudorese, cefaleia, tremor e palidez)

Hipertensão refratária

Síndrome familiar que predisponha a tumores 
secretores de catecolaminas  
(ex.: NEM 2, NF1, VHL)

História familiar de feocromocitoma

Incidentaloma da supra-renal

Hipertensão associada a diabetes mellitus  
“de novo”

Resposta hipertensiva durante procedimento 
cirúrgico ou anestésico

Início de HTA em idade jovem (ex.: <20 anos)

Cardiomiopatia dilatada idiopática

História de GIST ou condroma pulmonar  
(tríade de Carney)

GIST – Gastrointestinal stromal tumors

FIGURA 1. Imagem do feocromocitoma na RM.
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da consulta, o paciente mostrou-se preocupado com 

o diagnóstico de HTA pelo que se procurou expli-

car os mecanismos patofisiológicos inerentes, bem 

como a sua prevalência e prognóstico, pressupondo 

tratar-se, com elevada probabilidade, de um caso de 

hipertensão arterial primária. 

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR – DIA 11
Após dez dias de tratamento, regressou à consulta 

trazendo os registos das medições de PA realizadas 

do domicílio: 153-140/96-93 mmHg, sob terapêutica 

com lisinopril 20 mg. Mantinha-se preocupado com o 

diagnóstico (“Mas porque é que eu tenho hiperten-

são?” sic) e fez referência ainda ao aparecimento de 

cefaleias desde o início da terapêutica com lisinopril. 

Além disso, relatava ainda que, desde há um ano, apre-

sentava episódios de hipersudorese, que ocorriam 

com alguma frequência. Os meios complementares 

de diagnóstico (MCDTs) solicitados não revelaram 

alterações de relevo. Assim, alterou-se a terapêutica 

antihipertensora para amlodipina 5 mg (um compri-

mido em jejum), por inadaptação ao tratamento com 

lisinopril, e procedeu-se ao estudo de hipertensão 

arterial secundária: doseamento de metanefrinas, 

cortisol e aldosterona na urina de 24 horas, medição 

ambulatória da pressão arterial (MAPA) e tomografia 

computorizada (TC) do abdómen. 

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR – DIA 45
Na consulta seguinte, verificou-se que o estudo 

analítico mostrava um aumento das metanefrinas 

totais e normetanefrina (Tabela 2), o MAPA relata-

va valores médios de pressão arterial sugestivos de 

hipertensão arterial diastólica ligeira diurna e sisto-

-diastólica ligeira noturna, com perfil circadiano do 

tipo “non-dipper”. A TC abdominal revelou uma ima-

gem nodular na supra-renal esquerda, sem carac-

terísticas típicas de adenoma, pelo que se solicitou 

ressonância magnética (RM) para esclarecimento 

dessa imagem. Por suspeita de feocromocitoma, 

procedeu-se à referenciação para a consulta de En-

docrinologia.

CONSULTA DE ENDOCRINOLOGIA – DIA 46
A RM revelou uma massa na dependência da supra-

-renal esquerda, com 2,4 cm sugestivo de feocromo-

citoma (Fig. 1). Após repetição do doseamento de 

FIGURA 2. Cronograma.

TABELA 2  Estudo analítico solicitado para estudo de HTA 
secundária.

Unidade
Valor de 

Referência

Ionograma
Sódio
Potássio
Cloro

136 

4,8 

100

mEq/L 

mEq/L 

mEq/L

135-148 

3,5-5,3 

95-107

TSH 1,87 μU/mL 0,40-4,40

Ácido Vanilmandélico 
(urina 24h)

9,5 mg/24h 1,39-6,53

Aldosterona (urina 24h) 22,71 μg/mL 2,80-30,00

Metanefrinas Frac 
(urina 24h)

Metanefrinas totais
Metanefrina
Normetanefrina

714,52 

457,05 

457,05

μg/24h 

μg/24h 

μg/24h

179,0-651,0 

74,0-297,0 

105,0-354,0
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tiveram elevados, foi orientado para a consulta de 

Cirurgia Geral. 

CONSULTA DE CIRURGIA GERAL – DIA 74
Após avaliação por Cirurgia, foi submetido a adre-

nalectomia esquerda por via laparoscópica, que 

decorreu sem intercorrências. O exame anatomo-

patológico confirmou o diagnóstico imagiológico de 

feocromocitoma, sem evidência de aspetos morfoló-

gicos que sugerissem potencial maligno.

CONSULTA DE MEDICINA GERAL E FAMILIAR – 
DIA 128
Posteriormente, manteve o seguimento em consul-

ta com o seu Médico de Família, assintomático, sem 

terapêutica antihipertensora em curso e com bom 

controlo tensional. 

DIAGNÓSTICO
Hipertensão arterial secundária a feocromocitoma.

Intervenção terapêutica:

• Amlodipina 5 mg, 1 comprimido em jejum

• Adrenalectomia unilateral esquerda laparoscópica

 Discussão
O médico de família desenvolve uma abordagem 

centrada na pessoa, fazendo uma gestão entre si-

nais e sintomas apresentados, as preocupações do 

paciente e as probabilidades dos diferentes diag-

nósticos diferenciais. Integrando os valores do pa-

ciente com a melhor evidência científica, o médico 

de família propõe ao paciente as decisões que lhe 

poderão trazer mais benefício e provocar menor 

dano, em busca de uma decisão médica partilhada. 

A boa acessibilidade e a atenção devida às preocu-

pações do paciente, neste caso clínico, foram aspec-

tos decisivos na obtenção de um diagnóstico que, à 

partida, não parecia ser o mais provável. A menção 

dos episódios de hipersudorese na segunda consul-

ta e a preocupação do paciente foram fatores que 

fizeram suspeitar de uma causa secundária de HTA. 

Por outro lado, a baixa probabilidade deste diag-

nóstico quando comparada com a HTA essencial, 

em particular nesta faixa etária, a utilização crónica 

de oximetazolina (simpaticomimético) e a apresen-

tação clínica atípica foram fatores confundidores 

do raciocínio diagnóstico.

Este caso evidencia o papel de gestor e coordena-

dor dos cuidados de saúde prestados ao paciente 

pelo médico de família. O acompanhamento longi-

tudinal e a referenciação adequada e atempada pro-

porcionaram a resposta decisiva na resolução deste 

problema que surgiu na cronologia médica deste 

paciente. Neste caso clínico, destaca-se também a 

coordenação dos cuidados e a interligação fácil e 

rápida entre as diferentes especialidades médicas, 

todas dentro do universo CUF.
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Pregas Coriorretinianas:  
Do Achado Clínico à Etiologia

Chorioretinal Folds: From Clinical Finding to Etiology
Keissy Sousa, Rui Freitas, Andreia Soares, Cristina Almeida, Luís Mendonça, Nuno Gomes

 Resumo
Descrição de caso clínico de doente do sexo feminino de 71 anos, cujo achado clínico de pregas da coroi-

de foi realizado no exame objetivo de rotina para a cirurgia de catarata. Após investigação das principais 

etiologias como a tumoral, inflamatória, associado a hipotonia, papiledema ou de causa idiopática, foi con-

cluída a última. 
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 Introdução
As pregas da coroide foram descritas pela primeira 

vez em 1884 por Edward Nettleship, num caso as-

sociado a um papiledema devido a uma massa intra-

craniana.1-3 A sua prevalência não é conhecida, no 

entanto são facilmente identificáveis à fundosco-

pia. O  mecanismo etiológico está relacionado com 

a compressão relativa da parede interna da esclera 

causando o pregueamento da camada interna da co-

roide, membrana de Bruch, epitélio pigmentar da re-

tina (EPR) e retina neurossensorial. Assim, qualquer 

processo intra ou extraocular que altere as relações 

anatómicas da esclera à retina pode produzir pre-

gas coriorretinianas.3 As condições associadas são 

reconhecidas e pouco amplas, pelo que a ausência 

de uma causa justificada pelos meios complementa-

res de diagnóstico propõe a etiologia idiopática por 

exclusão. Quando a etiologia é desconhecida deve 

considerar-se a exclusão de causa tumoral e infla-

matória. O tratamento está relacionado com a causa 

subjacente e com o impacto clínico da doença.1-3

 Caso Clínico
Doente, sexo feminino, 71 anos apresentou-se na 

consulta de Oftalmologia do Hospital de Braga 

por diminuição progressiva da acuidade visual. Na 

anamnese, apenas se registou hipotiroidismo con-
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trolado medicamente como doença sistémica as-

sinalável. No que respeita aos antecedentes oftal-

mológicos a doente apresentava um astigmatismo 

miópico composto ligeiro com a refração de -0,75 

-1,50 x 180 no OD e de -0,75 -1,25 x 180 no OE. 

Ao exame objetivo, observou-se a presença de uma 

melhor acuidade visual corrigida (MAVC) de 0.4 no 

olho direito (OD) e 0.5 no olho esquerdo (OE), na 

escala decimal, tendo sido proposta para cirurgia 

de catarata bilateral. 

A cirurgia de catarata decorreu sem complicações, 

colocando-se uma lente intraocular monofocal Al-

con® SN60AT de +20.0 D. O período pós-operatório 

decorreu sem intercorrências, tendo sido a MAVC 

final de 0,6 no OD com +0,25-1,50 x 180 e 1,0 no 

OE com -1,25 x 180. O exame objetivo do segmen-

to anterior e vítreo anterior foi irrelevante, não se 

observando sinais clínicos de inflamação ocular ou 

infiltração tumoral. A pressão intraocular foi de 10 e 

11 mmHg no OD e OE, respectivamente. À fundos-

copia observaram-se bandas alternantes de hiper e 

hipopigmentação, curvilíneas e radiais que circun-

dam as arcadas vasculares temporais do polo pos-

terior e drusas moles, não-confluentes e com menos 

de 64 μm ao longo das arcadas vasculares. 

À angiografia fluoresceínica observou-se um pa-

drão alternante de estrias hiper e hipofluorescên-

cia. A tomografia de coerência óptica (OCT) mos-

trou um padrão ondulante de todas as camadas da 

retina e coroide nos locais onde estão presentes as 

pregas, alterações drusenoides do EPR, no entan-

to sem alteração da espessura e sem presença de 

FIGURA 1: Retinografia, angiografia fluoresceínica e OCT do olho direito.
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líquido subrretiniano ou intrarretiniano ou outras 

alterações. Na região onde as pregas não estão pre-

sentes, o OCT era normal. A ecografia ocular modo 

“a” e “b” não demonstrou alterações no que concer-

ne à espessura da coroide, esclera, distensão ou 

alterações do trajecto no nervo óptico, presença 

de massas ou processos inflamatórios intraocula-

res ou retro-orbitários ou alterações dos músculos 

extraoculares. O comprimento axial do OD foi de 

23,18 mm e do OE foi de 23,05 mm. A ressonância 

magnética nuclear do crânio e das órbitas não re-

velou qualquer alteração. Não foram encontradas 

alterações de foro neurológico. 

O seguimento durante 8 meses não detectou ne-

nhuma alteração no que concerne à MAVC ou ao 

aspecto clínico do segmento posterior. 

 Discussão
A proposta de Friberg é que as pregas coriorretinia-

nas resultam de um estado de “tensão-tração” entre 

a esclera e a coroide. A maior elasticidade da coroide 

relativamente à esclera explica o desenvolvimento de 

pregas na primeira e a diminuição da espessura da se-

gunda. As pregas secundárias podem resultar de ade-

sões anómalas na interface coriorretiniana. A atrofia 

do EPR representa um fator potenciador do desen-

volvimento deste mecanismo com dano irreversível 

da membrana de Bruch, o que leva a um aspecto an-

giográfico semelhante às estrias angioides.2,3 As cica-

trizes coriorretinianas e a neovascularização subr-

retiniana podem levar a fibrose, contração e a tração 

secundária influencia a retina e coroide envolventes, 

originando pregas radiárias à mácula.2

FIGURA 2: Retinografia, angiografia fluoresceínica e OCT do olho esquerdo.
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das com patologias oculares, orbitárias ou sistémi-

cas de causa inflamatória, neoplásica, infiltrativa 

ou infecciosa.  Os diagnósticos mais frequentes in-

cluem a oftalmopatia tiroideia, esclerite posterior, 

tumores, hipotonia, síndrome de efusão uveal, hi-

permetropia, cirurgia de indentação circular escleral 

ou doença macular da idade (DMI).2 Neste caso, a 

doente apresenta drusas no polo posterior, no en-

tanto, não apresenta critérios para o diagnóstico de 

DMI. A presença de hipotiroidismo é poucas vezes 

relacionada com a oftalmopatia tiroideia, não exis-

tindo outros sinais clínicos desta patologia. 

Na angiografia fluoresceínica, as bandas de hiper-

fluorescência correspondem às áreas de EPR mais 

fino que transmite uma maior fluorescência coroi-

deia relativo às áreas do EPR mais espesso o que cria 

os padrões de estrias de fluorescência alternante. As 

áreas mais finas correspondem a pregas confinadas 

ao EPR e à membrana de Bruch, enquanto as mais 

largas correspondem a pregas coriorretinianas de 

espessura completa.1 A realização de outros meios 

complementares como o OCT e a ecografia ajudam 

a suportar a existência de outra etiologia que possa 

justificar o diagnóstico clínico. 

É de salientar o aspecto típico da presença de pregas 

coriorretinianas idiopáticas que são fundamentadas 

pelos exames complementares realizados como a 

retinografia, angiografia fluoresceínica, ecografia 

ocular e OCT. A literatura descreve a possibilidade 

de um episódio não diagnosticado prévio de inflama-

ção ocular nos casos idiopáticos da doença.2 A vigi-

lância e monitorização do doente são necessárias.1 

As pregas coriorretinianas são uma patologia cuja 

prevalência é desconhecida. Apesar de não ser con-

siderada uma doença rara, o seu achado leva a uma 

busca etiológica, dado que algumas das causas ine-

rentes requerem um tratamento e orientação dire-

cionada. A literatura existente não abrange amostras 

com números consideráveis, sendo maioritariamen-

te a descrição de casos clínicos ou pequenas amos-

tras com diversas etiologias.1,2 Existem algumas 

hipóteses diagnósticas que devem ser excluídas. A 

etiologia idiopática é um diagnóstico de exclusão.
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Prótese Total do Joelho  
no Tratamento da Gonartrose  
com Luxação Permanente da Rótula

Total Knee Prosthesis in the Treatment of Gonarthrosis 
with Permanent Patellar Dislocation
Ricardo Varatojo, Ricardo Telles de Freitas, Mário Vale

 Resumo
A luxação permanente da rótula é uma situação rara, muitas vezes não detetada e que evolui para a ar-

trose do joelho, condicionando um desvio em valgo acentuado. Depois de estabelecidas as alterações 

degenerativas irreversíveis, a artroplastia total do joelho surge como a melhor opção de tratamento, mas 

com dificuldades técnicas acrescidas na correção do alinhamento e balanço ligamentar, existindo apenas 

4 casos descritos na literatura. O nosso caso mostra uma mulher com 72 anos tratada a uma artrose do 

joelho com valgo de 15° associado a luxação permanente da rótula, através da colocação de uma prótese 

total do joelho não constritiva, seguindo uma técnica de libertação de partes moles para restabelecer o 

alinhamento do membro e o seu balanço ligamentar.

PALAVRAS-CHAVE: Artroplastia do Joelho; Luxação Patelar; Osteoartrite do Joelho

KEYWORDS: Arthroplasty, Replacement, Knee; Osteoarthritis, Knee; Patellar Dislocation
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 Introdução
A prótese do joelho é uma das cirurgias mais reali-

zadas na comunidade ortopédica, no tratamento 

da artrose do joelho. O êxito deste procedimento 

depende da correta execução técnica, respeitando 

o alinhamento fisiológico do membro e o balanço li-

gamentar. Uma articulação femoropatelar centrada 

após a cirurgia é condição essencial para um bom 

funcionamento da prótese do joelho e os desvios 

da rótula antes da cirurgia dificultam muitas vezes o 

equilíbrio pretendido. Na literatura, estão descritos 

4 casos de artrose do joelho com luxação permanen-

te da rótula, tratados com artroplastia total, ilustran-

do a raridade e dificuldade do procedimento.1-3

 Caso Clínico
Trata-se de uma senhora de 72 anos, com queixas de 

gonalgia esquerda mecânica, agravada nos últimos 3 

anos, com um desvio em valgo progressivo e sensação 

de instabilidade. Até então nunca tinha sido detetada 

a luxação da rótula, vivendo sem limitações funcionais. 
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FIGURA 4. Radiografia extralonga dos membros 
inferiores.

FIGURA 1. Radiografia do joelho (anteroposterior).

FIGURA 2. Radiografia do joelho (perfil).

FIGURA 3. Radiografia dos joelhos (axial das rótulas).
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No exame objetivo, destaca-se o alinhamento as-

simétrico dos joelhos, com valgismo acentuado à 

esquerda que condiciona o padrão de marcha. Apre-

senta um deficit de extensão de 10° e uma flexão má-

xima de 120°, com luxação externa permanente da 

rótula, durante todo o arco de mobilidade. Em ter-

mos ligamentares, nota-se uma laxidão do ligamento 

colateral interno, com retração das estruturas pós-

teroexternas, sendo o valgo parcialmente redutível. 

As radiografias revelam gonartrose à esquerda, tri-

compartimental, grau IV, com luxação permanente 

da rótula (Figs. 1, 2 e 3). O estudo extralongo mostra 

um valgo mecânico de 15° (Fig. 4).

Perante esta situação, dois problemas têm que ser 

equacionados. Por um lado a artrose do joelho e por 

outro, a luxação permanente da rótula. Se na go-

nartrose grau IV o tratamento indicado passa pela 

artroplastia total, na luxação permanente da rótula 

vários procedimentos têm sido descritos, envolven-

do cirurgias de partes moles, osteotomias rotacionais 

do fémur e a transposição da tuberosidade anterior 

da tíbia. No entanto, quando se trata de combinar os 

2 tratamentos, o risco de complicações aumenta de 

forma proporcional à complexidade dos gestos. Além 

disso, se pensarmos que na génese da luxação rotu-

liana estão alterações anatómicas rotacionais (joelho 

valgo, rotação interna do fémur distal e rotação exter-

na da tuberosidade anterior da tíbia), uma técnica cui-

dadosa, com a colocação dos componentes femoral e 

tibial na posição correta e a libertação da asa externa 

FIGURA 5. Radiografia do joelho pós-operatório 
(anteroposterior).

FIGURA 6. Radiografia do joelho pós-operatório (perfil).

FIGURA 7. Radiografia dos joelhos pós-operatório (axial das rótulas).
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das estruturas ligamentares internas, pode tornar 

mais simples a resolução desta rara conjugação.

A cirurgia foi realizada sob anestesia loco-regional, 

em decúbito dorsal, com aplicação de garrote na 

coxa esquerda, insuflado com 350 mmHg, segun-

do a nossa prática habitual. A via de abordagem foi 

parapatelar interna, com extensão proximal midvas-

tus. A alectomia externa foi realizada ainda durante 

a abordagem, no sentido de mobilizar a rótula para 

preparação do componente patelar. A colocação da 

prótese total do joelho cimentada, com sacrifício do 

ligamento cruzado posterior, posteroestabilizada, 

com substituição patelar (Sigma PFC CS, DepuySyn-

thes®) foi feita segundo a técnica, acrescentando 

uma haste femoral e tibial, como vantagem biome-

cânica na distribuição das forças dos implantes. 

Na definição da rotação do componente femoral, o 

maior desgaste do côndilo femoral externo deve ser 

considerada para evitar o posicionamento em rota-

ção interna. No componente tibial, utilizamos o que 

designamos como a rotação natural da tíbia e que 

resulta na medialização da inserção distal do apa-

relho extensor. O balanço ligamentar exigiu a liber-

tação das estruturas deformantes, nomeadamente 

a banda iliotibial e as estruturas posteroexternas, 

através da técnica de pie-crusting descrita por Insall. 

No final da cirurgia, a prótese do joelho tinha estabi-

lidade ligamentar balanceada, com bom alinhamento 

femorotibial e a articulação femoropatelar centrada 

durante todo o arco de mobilidade (0-130°) (Figs. 5 

a 8). O encerramento foi realizado por planos.

O resultado clínico e funcional com um ano após a 

cirurgia é excelente, sem queixas álgicas ou de ins-

tabilidade, com um arco de movimento entre os 0 e 

120°, capaz de conduzir e fazer caminhadas diárias.

 Discussão
A artrose do joelho associada a luxação permanente 

da rótula é uma situação rara, cujo tratamento ideal 

não é consensual. A prótese total de joelho, respei-

tando os princípios de alinhamento e balanço liga-

mentar, parece ser uma boa opção terapêutica, com 

FIGURA 8. Radiografia extralonga dos membros 
inferiores pós-operatório.
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bons resultados, obviando procedimentos de reali-

nhamento femoropatelar mais complexos.1-3
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Pseudoparalisia do Membro Superior  
em Recém-Nascido

Upper Limb Pseudoparalysis in a Newborn
Maria João Sampaio1, Paula Rocha1, Paulo Soares1, Susana Pissarra1, Ana Vilan1,  
Gabriela Vasconcellos1, Nuno Alegrete2 

 Resumo
Os autores apresentam o caso de um recém-nascido, filho de mãe com rastreio de Streptococcus agalac-

tiae  negativo, e antecedentes de sépsis neonatal precoce, sem isolamento de agente. Admitido aos 23 

dias de vida por diminuição da mobilidade do membro superior esquerdo e dor à mobilização. A resso-

nância magnética mostrou derrame na articulação do ombro esquerdo. Após drenagem iniciou antibioti-

coterapia. Isolamento de  Streptococcus agalactiae no pus articular. Em D17 de internamento diagnostica-

da osteomielite da metáfise proximal do úmero. Completou seis semanas de tratamento, com melhoria.

As manifestações subtis das infeções osteoarticulares no recém-nascido exigem um elevado índice de 

suspeita para o diagnóstico. A infeção tardia por Streptococcus agalactiae deve ser considerada, indepen-

dentemente do estado de portador e realização de profilaxia adequada. 

PALAVRAS-CHAVE: Articulação do Ombro; Artrite Infeciosa; Infeções Estreptocócicas; Osteomielite; 

Paralisia; Recém-Nascido; Streptococcus agalactiae; Úmero

KEYWORD: Infant, Newborn; Osteomyelitis; Paralysis; Arthritis, Infectious; Shoulder Joint; Streptococ-

cal Infections; Streptococcus agalactiae
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 Introdução
As infeções osteoarticulares no recém-nascido (RN) 

são pouco frequentes, mas podem condicionar com-

plicações imediatas graves e sequelas a longo prazo. 

Por esse motivo, o diagnóstico precoce é crucial para 

que essas complicações sejam minimizadas. 

No período neonatal, as manifestações clínicas da 

infeção osteoarticular são habitualmente menos 

específicas que noutras faixas etárias, e as altera-

ções laboratoriais nem sempre são evidentes, po-

dendo atrasar o diagnóstico.1

A designação de artrite sética (AS) pressupõe o en-

volvimento da membrana sinovial articular, e de os-

teomielite (OM) o envolvimento ósseo.

A AS é mais comum na infância do que em qualquer 

outro período da vida, sobretudo em crianças com 
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5-37 casos/100.000, sendo mais frequente nos ra-

pazes.2 As articulações mais frequentemente envol-

vidas são a anca e o joelho.

A etiologia mais frequente destas infeções é bacte-

riana, podendo, no entanto, ser causadas por fungos, 

vírus e micobactérias. 

O isolamento do agente etiológico pode ser obtido 

em 50 a 70% dos casos (hemocultura, cultura de lí-

quido sinovial).

Da etiologia bacteriana destaca-se, no grupo etário 

abaixo dos três meses, Staphylococcus aureus, os ba-

cilos Gram negativos e Neisseria gonorrheae.2 

A disseminação pode ocorrer por via hematogénea, 

inoculação direta (cirúrgica ou traumatismo) ou por 

extensão de um foco contíguo (osteomielite), sendo 

a primeira a mais frequente na infância. 

As manifestações clínicas são variáveis consoante 

o grupo etário. No RN as manifestações mais fre-

quentes são os sinais de sépsis (irritabilidade, recusa 

alimentar), pseudoparalisia, desconforto com a ma-

nipulação ou febre sem foco. Nas crianças as mani-

festações geralmente são mais específicas, com dor 

e sinais inflamatórios articulares, além da febre.

Habitualmente os marcadores inflamatórios en-

contram-se alterados, com leucocitose, proteína 

C-reativa (PCR) e velocidade de sedimentação (VS) 

aumentadas.

Os exames imagiológicos desempenham um papel 

crucial no estudo das infeções osteoarticulares. A 

radiografia, a ecografia, a tomografia computorizada 

(TC) e a ressonância magnética (RM) são os métodos 

de imagem utilizados. A ecografia é particularmente 

útil para a deteção de derrame articular. A RM per-

mite também avaliar a presença ou não de OM.

O tratamento da AS pressupõe a descompressão 

e limpeza cirúrgica, bem como a antibioticoterapia 

dirigida aos agentes mais frequentes na faixa etária 

do doente, que deve iniciar-se tão cedo quanto pos-

sível após as colheitas para cultura de sangue e flui-

do sinovial. O tempo de antibioticoterapia deve ser 

ajustado ao agente infecioso, à idade do doente e à 

evolução clínica, em média 10 a 14 dias, podendo, no 

entanto, ser necessários cursos mais longos.

A OM na infância é mais frequente na faixa etária 

abaixo dos cinco anos de idade, e é, tal como a AS, 

mais prevalente em rapazes.3 Os mecanismos da 

infeção são idênticos aos da artrite sética, sendo 

igualmente a disseminação hematogénea o mais fre-

quente.

No recém-nascido, a OM é rara, e geralmente ocor-

re em contexto de doença grave (por exemplo, após 

uma sépsis). Neste grupo etário, a prematuridade, 

a presença de cateteres centrais, a existência de 

anomalias do trato urinário, as infeções cutâneas e 

a existência de fatores de risco associados ao parto, 

são reconhecidos como os principais indicadores de 

risco.

A OM é mais frequentemente unifocal, embora no 

RN gravemente doente possa ocorrer infeção multi-

focal. Os ossos mais frequentemente envolvidos são 

o fémur, a tíbia e o perónio. Neste grupo etário, ao 

contrário da criança mais velha, com a progressão da 

infeção há atingimento da articulação contígua em 

60 a 70% dos casos.4

Os agentes mais frequentes são o S. aureus (>50% 

dos casos de OM), e no RN, também o S. agalactiae, 

E. coli e outros Gram negativos. Nas crianças são 

também frequentes outros agentes como o Strepto-

coccus do grupo A e a Kingella kingae.

Clinicamente, no RN os sinais podem ser frustres, 

muitas vezes sem febre ou recusa alimentar. A dimi-

nuição da mobilidade, edema ou eritema podem ser 

os primeiros sinais de doença. Raramente, manifes-

tam-se com sinais de sépsis.

As alterações analíticas também são pouco exube-

rantes, sobretudo no RNs de termo, previamente 

saudáveis.

Os exames complementares imagiológicos são fun-

damentais para o diagnóstico, tal como na artrite 

sética. A RM é o exame com maior sensibilidade e es-

pecificidade e, por isso, o mais utilizado. Os estudos 

com radioisótopos (tecnésio-99) são particularmen-

te úteis nas situações com atingimento multifocal, 

permitindo também detetar a OM numa fase inicial 
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(24-48 horas após início dos sintomas). No entanto, 

no RN a sensibilidade é mais baixa que na criança de-

vido à mineralização óssea ser mais pobre.5

O tratamento da OM, tal como na AS, inclui a anti-

bioticoterapia, após colheita de fluidos para cultu-

ra (sangue, pus e/ou fragmento ósseo). A indicação 

para intervenção cirúrgica é variável, dependendo 

dos achados clínicos e imagiológicos.5,6 O tempo de 

tratamento, tal como na AS, deve ser ajustado ao 

microorganismo identificado, bem como à idade do 

doente e evolução clínica, geralmente exigindo míni-

mo 21 dias de terapêutica, mas nalgumas situações 

podem ser necessárias 4 a 6 semanas.

 Caso Clínico
RN de 23 dias de vida, masculino, gestação vigiada 

e sem intercorrências, nomeadamente pesquisa de 

S. agalactiae materna negativa. 

Nascido por parto distócico (cesariana) noutra ins-

tituição hospitalar, após rotura prolongada de mem-

branas (18 horas). Durante o trabalho de parto foi 

constatada febre materna. Não foram administrados 

antibióticos à mãe durante o trabalho de parto.

O Apgar foi de 8 ao primeiro minuto e 9 ao quinto. 

Antropometria adequada à idade gestacional.

Foi admitido na Unidade de Cuidados Intensivos 

Neonatais no 2º dia de vida por suspeita de sépsis 

neonatal precoce (leucopenia (4760 x 109/L), PCR 

positiva (78,3 mg/L)). Efetuou antibioticoterapia en-

dovenosa com ampicilina (7 dias) e gentamicina (6 

dias). A hemocultura foi negativa.

Observado no Atendimento Permanente de Pedia-

tria (APP) do CUF Porto Hospital por diminuição da 

mobilidade do membro superior esquerdo (MSE); 

sem febre, recusa alimentar ou outros sinais. Sem 

sinais inflamatórios na região das articulações do 

ombro ou cotovelo esquerdos; sem desconforto à 

mobilização. 

O estudo analítico e a radiografia do ombro e claví-

cula (Fig. 1) não revelaram alterações. 

Em D2 de internamento foi constatada dor à mobili-

zação na região proximal do MSE, temperatura axilar 

de 37,8ºC, e subida da PCR (12,6 mg/L). 

Em D4 de internamento efetuou RM do ombro es-

querdo, que mostrou derrame naquela articulação, 

de moderado volume, sugestivo de artrite sética; 

sem sinais sugestivos de osteomielite. Nessa altura 

constatada novamente subida de PCR (máximo 32,3 

mg/L); velocidade de sedimentação 104 mm/1ª hora.

No mesmo dia foi submetido a cirurgia (artrotomia e 

drenagem do pus articular), após o que iniciou antibio-

ticoterapia empírica com cefotaxime e vancomicina. 

No pus articular foi isolado S. agalactiae, sensível à 

penicilina, pelo que foi efetuado ajuste terapêutico, 

conforme a sensibilidade. 

FIGURA 1. Radiografia do ombro na admissão do APP.

FIGURA 2. Radiografia do ombro em D17 de 
internamento, que evidencia lesão lítica da cabeça  
do úmero (seta).
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TABELA 1. Parâmetros analíticos (PCR e VS) durante o internamento.

Dia 2 Dia 3 Dia 6 Dia 18 Dia 30 Dia 33 Dia 42

PCR (mg/L) 26,3 32,3 14,0 4,2 1,7 17,0 1,3

VS (mm/1ª h) 69 --- 106 --- 40 --- 27

Em D17 de internamento foi efetuada radiografia do 

ombro esquerdo de controlo, onde se identificou le-

são lítica na cabeça do úmero (Fig. 2). 

Repetiu RM, que revelou cavitação quística com 8 

mm, na metáfise proximal do úmero, nos planos ad-

jacentes à cartilagem fisiária, correspondendo a foco 

osteomielítico na metáfise proximal do úmero. 

Foi submetido a reintervenção cirúrgica em D20 de 

internamento, e efetuada colheita de líquido da re-

ferida cavitação e fragmento articular. Em ambos foi 

isolado Staphylococcus epidermidis (provável contami-

nante), mantendo a mesma terapêutica antibiótica.

Em D33 de internamento, por suspeita de infeção 

do cateter epicutâneo-cava, foi alterada antibiotico-

terapia para vancomicina e amicacina, tendo-se con-

firmado a presença de Staphylococcus epidermidis na 

ponta do cateter.

Completou, no total, seis semanas de antibiotico-

terapia endovenosa, com recuperação completa da 

mobilidade do MSE. Constatada também melhoria 

analítica e imagiológica (Fig. 3).

Atualmente, com dois anos de idade, mantém segui-

mento em Ortopedia e Pediatria, objetivando-se um 

crescimento normal do MSE, com mobilidade con-

servada. 

 Discussão
O caso clínico apresentado ilustra como as manifesta-

ções clínicas das infeções osteoarticulares no recém-

-nascido podem, inicialmente, ser pouco específicas, 

bem como as alterações analíticas, que eram ligeiras.

Neste caso a pseudoparalisia do MSE foi a manifes-

tação inicial, não se associando a sinais inflamatórios 

articulares, dificultando a suspeita diagnóstica de 

artrite sética. 

Os antecedentes de sépsis neonatal precoce levan-

taram a suspeita de se poder tratar de uma infeção 

nosocomial, e por esse motivo a antibioticoterapia 

empírica iniciada foi dirigida aos agentes mais co-

muns nessas situações. 

O facto de a pesquisa de S. agalactiae materno no 

exsudado vaginal e retal ter sido negativa poderia 

fazer pressupor que o agente seria menos provável 

como causador da infeção. Contudo, a infeção tardia 

por S. agalactiae deve ser sempre considerada, inde-

pendentemente do estado de portador ou profilaxia 

materna. A história anterior de sépsis neonatal pre-

coce, bem como a febre materna periparto e a rotura 

prolongada de membranas, foram tidas em conside-

ração como fator de risco para esta infeção.

A evolução da infeção foi pouco típica, começando 

por uma AS do ombro esquerdo que posteriormente 

progrediu para a região contígua, com OM da metáfi-

se proximal do úmero. Apesar da boa evolução clínica, 

a radiografia de controlo efetuada em D17 de inter-

namento foi fundamental para o reconhecimento da 

progressão para OM que se seguiu à AS primária, com 

as consequências para o correto tratamento. 

FIGURA 3. Radiografia do ombro antes da alta hospitalar.
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Assim, salienta-se a necessidade de haver um ele-

vado índice de suspeita para o diagnóstico precoce 

destas infeções e o seu tratamento atempado. O en-

volvimento de uma equipa multidisciplinar é igual-

mente de grande importância.
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 Resumo
O sarcoma de Kaposi é o tumor maligno mais frequente entre os doentes com infeção pelo vírus de imu-

nodeficiência humana. Os autores apresentam o caso de um doente com antecedentes de psoríase, en-

caminhado à Consulta de Medicina Interna por presença de lesões vinosas de predomínio nos membros 

inferiores, conglomerado adenopático inguinal direito de crescimento progressivo ao longo de seis me-

ses, associados a sintomatologia constitucional. O estudo realizado levou à identificação de sarcoma de 

Kaposi cutâneo, pulmonar e ganglionar. Os autores apresentam o caso pela necessidade de alertar os 

clínicos para a consideração de hipóteses de diagnóstico que podem ficar mascaradas por outras entida-

des clínicas.
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 Introdução
O sarcoma de Kaposi é um tumor mesenquimatoso 

que atinge os vasos sanguíneos e linfáticos do or-

ganismo com acentuada actividade angioprolifera-

tiva. É a neoplasia maligna mais frequente entre os 

doentes com infeção pelo vírus de imunodeficiência 

humana (VIH), tanto em países desenvolvidos como 

em desenvolvimento.1 Com o advento da terapia 

anti-retroviral altamente activa (HAART) na década 

de 1990 a incidência e a mortalidade do sarcoma de 

Kaposi associado à síndrome de imunodeficiência 

adquirida (SIDA) diminuiu significativamente.2,3

No entanto, apesar de todo o investimento clínico 

e financeiro, cerca de trinta anos após a epidemia 

de SIDA, mais de 34 milhões de pessoas em todo o 

mundo apresentam infeção pelo VIH, de tal forma 

que a resposta global ao controlo destes casos e sua 

disseminação implica manutenção de intervenção 

sustentada ainda por várias décadas.3
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 Caso Clínico
Doente de 60 anos, sexo masculino, ex-serralheiro, 

com antecedentes de psoríase com 10 anos de evo-

lução, relativamente controlada; cirurgia ao membro 

inferior na sequência de fratura, pela qual recebeu 

transfusão de uma unidade de glóbulos vermelhos; e 

pneumonia aos 53 anos. Referiu consumo etílico de 

80 g/dia até cerca de seis meses antes, sem consumo 

de estupefacientes. Como medicação habitual: Pre-

dnisolona; clortalidona, clindamicina e omeprazol. 

Doente referenciado à Consulta de Medicina Inter-

na por edema assimétrico dos membros inferiores, 

com maior expressão à direita, com cerca de seis 

meses de evolução. Associadamente, prurido gene-

ralizado, febre vespertina, hipersudorese noturna, 

calafrios, tremores (mesmo em condições de tempe-

ratura amena), tosse de agravamento progressivo, 

astenia e perda de peso não quantificada. 

Três meses após o início da sintomatologia, o doen-

te referiu aparecimento de massa palpável na re-

gião inguinal direita, que se tornou dolorosa, cres-

cendo progressivamente até à data da consulta de 

Medicina.

Nos quinze dias prévios à consulta teria iniciado 

toma de suplementos de vitamina A, E, cavalinha e 

vincetoxicum hirundinaria, a qual se associou a alte-

rações do trânsito intestinal, com aparecimento de 

dejeções líquidas, de cor amarela.

Ao exame objetivo, doente com humor deprimido, 

palidez das mucosas, desidratação marcada, eritema 

descamativo (lesões psoriáticas) disperso por todo o 

corpo com maior exuberância no abdómen e mem-

bros inferiores. À auscultação pulmonar: Murmúrio 

vesicular globalmente diminuído e crepitações gros-

sas bibasais, sobretudo à direita. Membros inferio-

res quentes, ruborizados, não dolorosos, com edema 

discreto à esquerda mas acentuado à direita, onde 

ao nível do terço inferior da face anterior dessa per-

na se observavam e palpavam duas nodularidades 

de cerca de 1,5-2 cm de maior diâmetro e várias ou-

tras mais pequenas, duras, não dolorosas, de contor-

nos irregulares, imóveis e de cor vinosa (Figs. 1 e 2). 

Na região inguinal direita palpava-se conglomerado 

adenopático com cerca de 6-7 cm de maior diâme-

tro, duro, aderente aos planos profundos, de contor-

nos aparentemente irregulares.

De salientar que cerca de mês e meio antes à con-

sulta de Medicina o doente teria sido avaliado por 

Cirurgia Vascular que após realização de eco-Do-

ppler excluiu trombose venosa profunda (TVP) ou 

trombose venosa superficial (TVS), concluindo que o 

quadro refente aos membros inferiores se atribuía 

a doença venosa crónica, com incompetência das 

grandes safenas, sem indicação cirúrgica à data de 

observação.

FIGURAS 1 e 2. Edema discreto à esquerda e acentuado 
à direita. No terço inferior da face anterior da perna 
direita duas nodularidades de cerca de 1,5-2 cm de 
maior diâmetro e várias outras mais pequenas, duras, 
não dolorosas, de contornos irregulares, imóveis e de 
cor vinosa.
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Dada a exuberância dos sintomas B com cerca de 

seis meses de evolução e à presença de conglo-

merado adenopático, ponderou-se a possibilidade 

de se tratar de um caso de linfoma pelo que logo 

se internou o doente para estudo, ficando à altura 

apenas medicado com hidroxizina e paracetamol 

em SOS.

À admissão ao internamento foi pedido estudo ana-

lítico alargado com inclusão de marcadores víricos e 

tomografia computorizada (TC) toraco-abdómino-

-pélvica. Procedeu-se à biopsia cutânea das lesões 

nodulares dos membros inferiores e pediu-se cola-

boração de Cirurgia Geral para biopsia do conglo-

merado adenopático.

Ao 2º dia de internamento obteve-se o seguinte re-

sultado do estudo analítico: Hb 9,7 mg/dL; leucóci-

tos 3,8x10^3/uL; neutrófilos 57,3%; TSH 3,999 com 

T3 e T4 normais; LDH 281; PCR 28,8; cálcio total 

7,4; “2-microglobulina 6147; restante estudo analí-

tico, nomeadamente C3, C4 e CH50, função renal, 

hepática e Ionograma, todos normais. Serologias ví-

ricas: HBs Ag-hepatite B negativo; HBs Ac-hepatite 

B negativo; HBc Ac-hepatite B negativo; anti-HBc 

IgM negativo; HBe Ag-hepatite B negativo; HBe Ac-

-hepatite B negativo; anti HCV negativo; anti CMV 

IgG positivo, Ig M negativo; EBV early antigen IgG 

positivo; EBV viral capside antigen IgG positivo, IgM 

negativo; EBV Epstein Barr nuclear antigen IgG posi-

tivo; Ac anti-Herpes I IgG  positivo, IgM negativo; Ac 

anti-herpes II IgG positivo, IgM negativo.

Ao 6º dia de internamento obteve-se o resultado do 

doseamento de ANCA, que foi negativo, bem como 

das serologias para o VIH que se revelaram positivas 

para o VIH I (após confirmação com western blotting). 

Perante a positividade para o VIH pedido o dosea-

mento do número de células CD4+; carga viral, ge-

notipagem e HLA B5701, que apresentaram respe-

tivamente os seguintes resultados: CD4+ 16, carga 

viral 156320 cópias, genotipagem e HLA B5701. Es-

tabeleceu-se assim o diagnóstico de SIDA que mo-

tivou o início imediato da terapêutica anti-retroviral 

(TARV) e truvada. Pelo baixo valor de CD4+ (<50 

células) iniciou também bem profilaxia das principais 

infeções oportunistas (Pneumocystis jiroveci; Toxo-

plasma gondi; e complexo Mycobacterium avium) com 

trimetropim/sulfametoxazol e azitromicina. 

Previamente ao início da terapêutica foram colhidas 

hemoculturas para bactérias, micobactérias e fun-

gos, as quais vieram a revelar-se negativas.

A identificação da presença de infeção por VIH le-

vou à reformulação das hipóteses de diagnóstico, 

passando a ponderar-se que as lesões cutâneas do 

doente pudessem atribuir-se à presença de sarcoma 

de Kaposi, pelo que foi pedido que ao estudo histo-

lógico da biopsia cutânea realizada na admissão ao 

internamento fosse acrescida a pesquisa de HHV-8. 

Já com conhecimento pela equipa de radiologia de se 

tratar de um doente com positividade para infeção 

por VIH, realizou TC toraco-abdómino-pélvica que 

revelou: ”(…) No parênquima pulmonar são aparentes 

FIGURAS 3 e 4. Múltiplas formações nodulares peri-brônquicas de contornos esbatidos, bilaterais, de pequenas 
dimensões (as maiores com cerca de 12 mm de diâmetro). 
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dos, bilaterais, de pequenas dimensões (as maiores 

têm cerca de 12 mm de diâmetro) sugerindo proces-

so metastático (...) Tratando-se de um doente VIH I 

positivo há a realçar que as lesões pulmonares des-

critas enquadram-se nas manifestações pulmonares 

de sarcoma de Kaposi (…)” (Figs. 3 e 4). Perante a 

confirmação de presença de lesões a nível pulmonar, 

procedeu-se à realização de broncofibroscopia que 

excluiu da mucosa brônquica pelo sarcoma, tendo no 

entanto sido feita colheita de lavado broncoalveolar 

e aspirado brônquico para estudo microbiológico, 

pesquisa de micobactérias e exame histológico. 

Oito dias após a realização da biopsia cutânea, o re-

sultado do seu estudo histológico confirmou que se 

tratava de um caso de sarcoma de Kaposi, identifi-

cando-se ainda a positividade celular para HHV-8. 

Perante o diagnóstico, era necessário excluir atingi-

mento do tubo digestivo pelo sarcoma, pelo que foi 

pedida endoscopia digestiva alta (EDA) que o doen-

te nunca chegou a efetuar por incumprimento do 

jejum necessário à realização do exame; endoscopia 

digestiva baixa (EDB) que revelou: “(…) inexistência 

de lesões na mucosa até ao cego”. Foi avaliado por 

Estomatologia, que excluiu lesões na cavidade oral 

compatíveis com sarcoma. O ecocardiograma exclui 

alterações de relevo.

O exame microbiológico de LBA e aspirado brôn-

quico revelou em ambos os casos negatividade para 

micobactérias, com crescimento inferior a 10*4 em 

presença e flora polimorfa não valorizável e exa-

me direto amicrobiano, com presença apenas de 

alguns leucócitos. O exame citológico de ambas as 

amostras foi apenas compatível com padrão infla-

matório.

A histologia do conglomerado adenopático inguinal 

biopsado revelou que o mesmo estaria “(…) quase to-

talmente envolvido por sarcoma de Kaposi”. 

Perante o quadro clínico e toda a investigação pe-

diu-se colaboração de Oncologia que procedeu ao 

estadiamento do sarcoma com programação de qui-

mioterapia. 

O quadro clínico de febre vespertina, hipersudore-

se noturna, astenia, anorexia, edema assimétrico 

dos membros inferiores com cerca de seis meses 

de evolução, associado à presença de extenso con-

glomerado adenopático inguinal e ainda, a presença 

de anemia normocítica normocrómica e leucopenia, 

sugeriu desde logo a presença de um linfoma subja-

cente. No entanto, o resultado histológico da biopsia 

das lesões cutâneas e do conglomerado adenopático 

excisionado, realizados em diferentes tempos clíni-

cos permitiram a sua exclusão e identificação do sar-

coma de kaposi.

 Discussão
O sarcoma de Kaposi (SK) é uma proliferação neo-

plásica maligna multicêntrica vascular que ocorre 

predominantemente na pele, podendo também atin-

gir as cadeias ganglionares e órgãos viscerais. Com-

põe-se de células fusiformes e pequenos espaços 

vasculares irregulares frequentemente infiltrados 

por macrófagos e glóbulos vermelhos extravasados. 

Clinicamente manifesta-se por lesões cutâneas, no-

meadamente máculas vermelho-púrpura bem como 

placas e nódulos azul-escuro. Localizam-se geral-

mente nas extremidades inferiores e vão lentamen-

te aumentando em número e tamanho acabando por 

estender-se a áreas proximais.4--,8 Afeta maioritaria-

mente homens com mais de 50 anos, sendo mais co-

mum em doentes com SIDA.7,8

A UNAIDS (Joint United Nations Program on HIV/

AIDS) estimou que em 2011, 34,2 milhões de pessoas 

apresentavam infeção por VIH, comparativamente 

aos 29,1 milhões de 2001; 1,7 milhões de pessoas 

morreram por SIDA em 2011, verificando-se um de-

créscimo de 26% comparativamente a 2005 em que 

esse número atingiu um pico de 2,8 milhões.1,2

O SK é causado pelo herpes vírus humano-8, tam-

bém conhecido como herpesvírus associado ao sar-

coma de Kaposi. Este tumor foi pela primeira vez 

descrito por Moritz Kaposi em 1872 em homens 

judeus europeus.3 Conhecem-se atualmente cinco 

tipos principais de SK: SK clássico; SK endémico ou 

africano; SK pós-transplante ou iatrogénico; SK as-

sociado aos homossexuais; SK associado à SIDA.
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Entre os fatores de risco para o desenvolvimento 

do tumor destacam-se: A raça (pessoas da África 

Equatorial); o sexo (masculino mais afetado que 

o feminino); infeção por HHV-8; imunodepressão 

(nomeadamente por VIH/SIDA); homossexualidade 

(maior risco de infeção por HHV-8).3 O diagnóstico 

pressupõe realização de biopsia das lesões cutâneas 

com confirmação histológica. Dada a possibilidade 

de extensão do tumor a outras áreas nomeadamen-

te pulmões e tubo digestivo, outros procedimentos 

que contribuirão para o estadiamento tumoral in-

cluem: endoscopia digestiva alta e baixa; radiogra-

fia de tórax; tomografia computorizada de tórax e 

broncofibroscopia. Deve sempre fazer-se exame da 

cavidade oral e retal para despiste de lesões nessas 

localizações.3

O estadiamento tumoral é feito com base no sistema 

TIS: T tamanho do tumor; I imunidade considerando o 

doseamento de células CD4+; S propagação ou pre-

sença de doença sistémica associada ao VIH/SIDA.3,4

O tratamento é ajustado ao nível de tolerância tera-

pêutica associada ao estado imunológico do doente, 

recorrendo-se à remoção física do tumor, quimiote-

rapia, radioterapia, isoladas ou em combinação, sen-

do que nos casos de SK associado à SIDA, a terapêu-

tica anti-retroviral (HAART) em co-atuação, melhora 

substancialmente o prognóstico.7,8

 Conclusão
Os autores expõem o caso de um doente com qua-

dro clínico com seis meses de evolução de sintomas 

B, com avaliações por várias especialidades médicas, 

sem, até à data ter sido identificada a entidade clínica 

em curso. A investigação feita pelos autores permitiu 

excluir o linfoma, hipótese diagnóstica que se apre-

sentava inicialmente como mais provável, identifican-

do-se a presença de SIDA (CD4+ 16 e CV 156320 

cópias) e sarcoma de Kaposi com atingimento cutâ-

neo, ganglionar e pulmonar. A relevância da exposição 

visa alertar os clínicos para a necessidade do reco-

nhecimento de entidades clínicas com epidemiologia 

menos frequente em Portugal, o que só será possível 

através de um alto nível de suspeição.
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Quando os Especialistas se Superam:  
Embolia de Líquido Amniótico  
e Hemorragia Peri-Parto

When Specialists Excel: Amniotic Fluid Embolism  
and Peripartum Haemorrhage
Fernando Morais Torres1, Manuela Lança1, Paulo Gomes2, Jorge Lima3, João Bleck1 

 Resumo
A cooperação interdisciplinar é muitas vezes, na prática clínica, a diferença entre um bom e um mau des-

fecho.

É apresentado um caso de uma mulher de 35 anos que, em período expulsivo do trabalho de parto, entra 

em colapso cardiovascular acompanhado por coagulopatia. uma terapêutica rápida orientada por uma 

ótima colaboração entre várias especialidades médicas foi essencial para a inversão do prognóstico. 

Revê-se aspetos clínicos da embolia de líquido amniótico importantes para a suspeição diagnóstica e in-

versão do prognóstico frequentemente ominoso.

Um caso clínico revelador da diferenciação das equipas clínicas e da capacidade de resposta pluridiscipli-

nar do CUF Descobertas Hospital. 

PALAVRAS-CHAVE: Embolia de Líquido Amniótico; Complicações do Trabalho de Parto; Hemorragia Peri-

-parto; Coagulação Intravascular Disseminada; Comportamento Cooperativo

KEYWORDS: Embolism Amniotic Fluid; Cooperative Behavior; Disseminated Intravascular Coagulation; 

Obstetric Labor Complications; Peripartum Period; Postpartum Hemorrhage

 Introdução
A cooperação interdisciplinar é muitas vezes, na 

prática clínica, a diferença entre um bom e um mau 

desfecho. Apresentamos um caso revelador da di-

ferenciação das equipas clínicas e da capacidade de 

resposta pluridisciplinar do CUF Descobertas Hos-

pital: Uma mulher de 35 anos que, em período expul-

sivo do trabalho de parto, entra em colapso cardio-

vascular acompanhado por coagulopatia.

A embolia de líquido amniótico é a complicação da 

maternidade mais imprevisível, não prevenível e 

mais letal. Apresenta-se como uma hemorragia que 

resulta de coagulopatia rápida e calamitosa.1
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 Caso Clínico 
Grávida de 35 anos, com gravidez de termo, admiti-

da na Unidade Funcional de Obstetrícia e Neonato-

logia do CUF Descobertas Hospital para indução do 

trabalho de parto que foi efetuada com misoprostol 

oral.

Quando o colo apresentava cerca de 1  cm de dila-

tação, iniciou queixas álgicas moderadas, tendo sido 

executada analgesia de trabalho de parto com blo-

queio sub-aracnoideu (BSA) por técnica sequencial, 

que foi eficaz. Quatro horas depois apresentava dila-

tação completa e o obstetra foi chamado para fazer 

o parto.

Concomitantemente inicia um quadro súbito de di-

ficuldade respiratória - polipneia, cianose peri-labial 

- seguida de perda de consciência.

Foi rapidamente transportada para o bloco de par-

tos, onde iniciou suporte avançado de vida (SAV), rá-

pida entubação traqueal e suporte ventilatório com 

FiO
2
 a 100%.

Em simultâneo foi realizado parto emergente com 

ventosa e nasceu um rapaz com 2,995  kg e índice 

de Apgar de 2/9. A placenta foi retirada intacta sem 

intercorrências e o útero apresentava-se bem con-

traído.

Nesta fase e apesar de adequadamente ventilada, 

instala-se uma marcada cianose da face, tronco e 

membros superiores (contrastando com palidez do 

restante corpo) e inicia perdas vaginais.

A doente apresentava taquicárdia supra-ventricular 

e hipotensão. Foi tentada cardioversão sincronizada 

sem sucesso. O quadro evoluiu rapidamente para 

colapso cardiocirculatório, hipotensão acentuada e 

bradicárdia, com resposta parcial à terapêutica anti-

colinérgica e copioso aporte de volume. 

Estava-se, nesta fase, perante atividade elétrica sem 

pulso detetável. Fez 2 ciclos de SAV, findos os quais, 

apresentava pulso palpável e a saturação de O
2
 co-

meçou a subir. Colocado cateter central na veia ju-

gular interna esquerda, iniciou vasopressor (nora-

drenalina) até aos 100 mg/min, com estabilização 

hemodinâmica.

Constatou-se importante hemorragia vaginal que 

motivou revisão uterina e do canal de parto, tendo 

sido excluído atonia uterina. Com a hipótese diag-

nóstica de coagulopatia de consumo, procedeu-se a 

transfusão de hemoderivados com controlos analíti-

cos seriados, tendo sido administrados no total 12U 

de concentrado de plasma fresco, 12U de criopreci-

pitado, 8U de concentrado eritrocitário, 2 pools de 

plaquetas e 4 g de fibrinogénio recombinante. Fez 

ainda 4 g de gluconato de Ca e preenchimento vas-

cular com cristaloides e coloides.

Atuavam a tentar inverter este quadro, que parecia 

ter um desfecho ominoso, Anestesiologista e Inten-

sivista, Obstetra e Enfermeiros, com o apoio dos ser-

viços de Imunohemoterapia e Patologia Clínica. 

Apesar da melhoria clínica, mantinha persistentes 

alterações das avaliações analíticas, com a hemoglo-

bina a atingir o valor mais baixo de 4,5 g/dL.

É transferida para a Unidade de Cuidados Intensivos 

com o diagnóstico de admissão de choque hemorrá-

gico.

O quadro teve evolução favorável, com desmame 

ventilatório e de sedação, reversão das alterações 

analíticas, evolução de um estado confusional e am-

nésia para total recuperação neurológica e psicoló-

gica e teve alta para o domicílio ao 10º dia. 

Os diagnósticos de saída da UCIP foram de embolia 

de líquido amniótico, paragem cardiorrespiratória, 

coagulação intravascular disseminada (CID), hemor-

ragia uterina pós-parto, hemorragia vesical, choque 

hemorrágico, síndrome de dificuldade respiratória 

aguda (SDRA), encefalopatia hipóxica reversível e 

amnésia imediata.

 Discussão
Hemorragia peri-parto define-se como perdas san-

guíneas iguais ou superiores a 500 mL ou 1000 mL 

em parto vaginal ou cesariana, respetivamente. As 

estimativas são muitas vezes incorretas, por causa 

da hemorragia intrauterina oculta, do sangue contido 

nas compressas ou pelo sangue retido e oculto no es-

paço retroperitoneal. É a principal causa de admissão 
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em UCI no peri-parto e a causa principal de morte 

materna. Corresponde a cerca de 25% das mortes 

maternas (estimadas em 100.000/ano globalmente), 

a 13% das mortes maternas nos EUA (1.8/100.000 

partos/ano) e parece estar a aumentar provavelmen-

te por alterações demográficas e alterações na prática 

obstétrica (aumento das taxas de cesarianas).

As comorbilidades associadas incluem exposição 

a derivados sanguíneos, anemia, CID, isquémia do 

miocárdio, insuficiência respiratória, insuficiência 

renal, procedimentos cirúrgicos secundários, infer-

tilidade e atraso na recuperação funcional pós-parto.

A hemorragia peri-parto pode ser ante-parto ou 

pós-parto.

A hemorragia ante-parto corresponde a 5-6% gra-

videzes, na maioria das vezes sem estar associada a 

morbilidade materno-fetal e frequentemente é de 

causa não esclarecida, podendo estar associada a 

trabalho de parto e nascimentos prematuros (e con-

sequentes problemas fetais/neonatais) e pode ser 

causa de hemorragia pós-parto. Pode ser causada 

por descolamento de placenta, placenta prévia, pla-

centa acreta/increta/percreta, rotura uterina, vasa 

previa ou embolia de líquido amniótico.

Por sua vez, a hemorragia pós-parto pode ter como 

causa a atonia uterina, retenção da placenta, lacera-

ções vaginais/do canal de parto, inversão uterina ou 

alterações da coagulação.

EMBOLIA DE LÍQUIDO AMNIÓTICO (ELA)
Trata-se da complicação da maternidade mais im-

previsível, não prevenível e mais letal. Apresenta-se 

como uma hemorragia que resulta de coagulopatia 

rápida e calamitosa. 

Sendo rara (1:15.200 nascimentos nos EUA e 

1:53.800 na Europa) é, por regra, ominosa. Será 

mesmo uma das principais causas de mortalidade 

materna, com uma mortalidade materna e uma per-

da fetal em torno dos 13-30% e 9-44% nos EUA e 

Europa,1 respetivamente. Numa revisão feita por um 

grupo de trabalho na China e publicado em 20152 a 

incidência, segundo estes autores, pode estar subdi-

mensionada, pois poderão existir formas moderadas 

não diagnosticadas. 

Os fatores de risco associados a aumento do risco de 

ELA identificados incluem idade materna avançada 

(mais de 35 anos), feto masculino, anomalias placen-

tárias (nomeadamente a placenta prévia), cesariana 

anterior, gravidezes múltiplas, pré-eclâmpsia, polihi-

drâmnios, descolamento de placenta, lacerações do 

canal de parto e rotura uterina. 

Apesar de ser considerada uma entidade clínica pró-

pria, não está completamente compreendida. Na 

realidade, o diagnóstico baseia-se na apresentação 

clínica, em achados laboratoriais mas, sobretudo, 

um diagnóstico de exclusão,3-5 nomeadamente com 

tromboembolismo pulmonar, embolia de ar, reação 

transfusional, hemorragia pós-parto, anafilaxia, des-

colamento de placenta, rotura uterina, cardiomiopa-

tia, eclâmpsia, choque séptico, bloqueio sub-aracnoi-

deu alto ou enfarte agudo do miocárdio.5

É critério para diagnóstico, nas 48 horas após o par-

to, pelo menos 1 dos seguintes: Paragem cardíaca, 

choque, dificuldade respiratória grave, convulsões 

ou coagulação intravascular disseminada (CID). 

A clínica apresenta colapso cardiorrespiratório rapi-

damente seguido de PCR, e posteriormente por coa-

gulopatia (que pode ser a 1ª manifestação). A teoria 

atual é de que se trata de uma reação anafilactoide.5

Existe uma resposta hemodinâmica bifásica com, 

inicialmente, hipertensão pulmonar e falência ven-

tricular direita, seguida por falência ventricular es-

querda. As principais características deste quadro 

clínico são: Hipotensão grave, arritmia, paragem 

cardíaca, manifestações pulmonares e neurológicas, 

hemorragia profusa causada por CID e/ou hiperfi-

brinólise. 

Estar alerta a sinais premonitórios de ELA é crítico 

para conseguir inverter o prognóstico. Pode mani-

festar-se inicialmente por queixas de dispneia, dor 

torácica, sensação de frio, agitação, pânico e náuseas 

e/ou vómitos.2

A terapêutica de um episódio suspeito de ELA é pre-

dominantemente de suporte - assegurar via aérea, 

oxigenação, suporte circulatório e manutenção do 

débito cardíaco, correção da coagulopatia. 

O aparecimento deste quadro obriga a parto ime-

diato (mesmo que o feto esteja morto) e deve ser 
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assim como atonia uterina. A progressão dos sinto-

mas e da hemorragia pode implicar a realização de 

histerectomia.

Uma morte não-explicada, súbita de uma mulher 

grávida implica uma autópsia forense. A demons-

tração histológica ou imunocitoquímica de compo-

nentes de líquido amniótico na circulação pulmonar 

estabelece o diagnóstico de ELA.

Apesar de investigação contínua em novos métodos 

de diagnóstico, tal como ecocardiografia transesofá-

gica6 e fator de crescimento insulina-like ligando da 

proteína 1 (IGFBP1), e modalidades de tratamento 

que incluem fator VIIa intralípido ou recombinante,7 

ou ainda vasodilatadores pulmonares,8 a ELA con-

tinua a ser uma das maiores causas de mortalidade 

materna.

A abordagem da ELA deve ser pronta e multidisci-

plinar, envolvendo Anestesiologia, Obstetra, Intensi-

vista, Imunohemoterapeuta.

A ELA tem aumentado nos últimos anos por causas 

ainda não esclarecidas, mas graças à evolução da 

medicina intensiva e da melhoria da comunicação e 

cooperação interdisciplinar, a mortalidade tem de-

crescido.9
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Reação Anafilática Prévia  
a Dessensibilização à Carboplatina

Anaphylactic Reaction Prior to Desensitization  
to Carboplatin
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 Resumo
Descreve-se a abordagem multidisciplinar do caso de uma mulher de 51 anos em tratamento de neo-

plasia do ovário, sem antecedentes de patologia alérgica, que desenvolveu urticária generalizada à car-

boplatina, documentando-se posteriormente quadro de alergia IgE-mediada. Agendado protocolo de 

dessensibilização, com administração de pré-medicação (20 mg dexametasona, 8 mg ondansetron, 2 mg 

clemastina e 50 mg ranitidina); cinco minutos após a última infusão apresentou eritema generalizado, 

angioedema da face e extremidades, aperto laríngeo, opressão torácica, vómitos, hipoxemia e hipotensão, 

verificando-se reversão completa do quadro clínico com adrenalina intramuscular, metilprednisolona en-

dovenosa, oxigénio suplementar e fluidoterapia. A investigação alergológica revelou alergia IgE-mediada 

à ranitidina. Excluída a ranitidina da pré-medicação, o protocolo de dessensibilização à carboplatina pros-

seguiu com sucesso nos ciclos seguintes, encontrando-se a doente em remissão clínica. 
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 Introdução
A alergia medicamentosa é uma entidade com im-

pacto crescente, contribuindo para aproximada-

mente 15% de todas as reações adversas a fárma-

cos.1 Para além dos grupos farmacológicos mais 

frequentemente associados a fenómenos de hiper-

sensibilidade, como os antibióticos e os anti-inflama-

tórios não esteroides, têm sido reportadas reações a 

praticamente todos os grupos farmacológicos. 

No âmbito da alergia medicamentosa, a dessensibiliza-

ção a fármacos, nomeadamente a citostáticos, surgiu 

como opção terapêutica nos casos em que os doentes 

desenvolvem reações alérgicas graves que impossibili-

tariam a continuidade da administração dos fármacos 

recomendados como primeira linha terapêutica.2-4
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alergia medicamentosa sequencial, num curto in-

tervalo de tempo, sendo a sensibilização a ambos os 

fármacos resultado de mecanismo imunológico me-

diado por IgE, não dependente de fenómeno de rea-

tividade cruzada. Trata-se de um episódio inespera-

do de reação anafilática grave a um fármaco com o 

qual as reações de hipersensibilidade são raras.5,6 A 

abordagem terapêutica no momento da reação alér-

gica, em termos de terapêutica adjuvante, foi parti-

cularmente delicada atendendo a que os fármacos 

potencialmente implicados na reação pertencem a 

grupos farmacológicos (corticosteroides, anti-hista-

mínicos H1 e H2) utilizados para tratar as reações 

alérgicas.7,8

Por outro lado reflete a importância e necessida-

de crescente de colaboração interdisciplinar, neste 

caso entre a Oncologia e a Imunoalergologia.  

 Caso Clínico
Descreve-se o caso de uma mulher de 51 anos de 

idade sem antecedentes conhecidos de patolo-

gia alérgica, em tratamento de neoplasia do ovário 

(carcinoma papilar de células claras). O diagnóstico 

da doença foi efetuado 5 anos antes (setembro de 

2009), tendo a doente sido submetida a histerecto-

mia, anexectomia bilateral, omentectomia e exérese 

de implantes peritoneais e subsequentemente (no-

vembro de 2009) esquema de quimioterapia adju-

vante com carboplatina e paclitaxel (6 ciclos) com 

boa tolerância clínica e remissão imagiológica da 

doença (abril de 2010). 

Em março de 2014 verifica-se recidiva da doença 

oncológica, com metástases do cólon e peritoneu, 

sendo submetida a colectomia esquerda por lesão 

estenosante. Reinicia esquema de quimioterapia 

(agosto de 2014) com recurso aos mesmos citostá-

ticos, considerando a excelente resposta terapêutica 

obtida, previamente, com este esquema, bem como 

dado que se trata do tratamento de eleição para a 

neoplasia do ovário.9

Durante o oitavo ciclo (segundo após recidiva) de 

carboplatina (setembro de 2014) desenvolve rea-

ção alérgica, caracterizada por urticária da região 

temporal e membros superiores, a qual regrediu 

30 minutos após a administração de prednisolona. 

Neste contexto é referenciada para a consulta de 

Imunoalergologia, tendo a investigação alergológica 

revelado uma alergia medicamentosa IgE-mediada 

à carboplatina, com teste cutâneo intradérmico po-

sitivo para carboplatina10 (na diluição de 1/10, con-

centração de 1 mg/mL) com pápula de 13 x 11 mm e 

marcado eritema envolvente. 

De acordo com a necessidade de prosseguir o tra-

tamento com o citostático implicado foi agendado o 

respetivo protocolo de dessensibilização à carbopla-

tina. No dia planeado para efetuar o protocolo, pre-

viamente ao seu início, foi administrado o esquema 

habitual de pré-medicação intravenosa, constituído 

por 20 mg de dexametasona, 8 mg de ondansetron, 

2 mg de clemastina e 50 mg de ranitidina. Cinco 

minutos após a última infusão a doente desenvolve 

eritema generalizado, angioedema periorbitário, 

auricular e das extremidades, sensação de aperto 

laríngeo e de opressão torácica, vómitos, hipoxemia 

(SpO
2
 87%), hipotensão (PA 80/50 mmHg) e pré-sín-

cope. Foram imediatamente administradas 0,5 mg 

de adrenalina intramuscular e 40 mg de metilpred-

nisolona endovenosa, para além de oxigénio em alto 

débito e infusão rápida de fluidos. Verificou-se recu-

peração progressiva com estabilização hemodinâmi-

ca, persistindo apenas edema peri-orbitário após 40 

minutos. Cerca de 2 horas após a reação foi admi-

nistrada cetirizina 10 mg por via oral. Efetuou-se do-

seamento de triptase sérica aos 90 minutos que se 

encontrou dentro da normalidade (6,5 μg/L). Man-

teve-se sob vigilância médica durante 8 horas após a 

reação, com resolução completa dos sintomas. 

Posteriormente, identificou-se a ocorrência de epi-

sódio transitório de flushing e mal-estar no tratamen-

to anterior (3 semanas antes) após a administração 

da mesma pré-medicação, tendo os sintomas regre-

dido espontaneamente. A investigação alergológica 

revelou tratar-se igualmente de uma alergia medica-

mentosa IgE-mediada, neste caso à ranitidina, com 

teste cutâneo intradérmico positivo (na diluição de 

1/10, concentração de 2,5 mg/mL) com pápula de 

11 x 10 mm e marcado eritema envolvente. Foi ex-
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cluída hipersensibilidade IgE-mediada aos restantes 

fármacos administrados, nomeadamente à dexame-

tasona e à clemastina. 

Foi programado protocolo de dessensibilização à 

carboplatina (protocolo em 12 passos sucessivos 

do Brigham and Women’s Hospital, que utiliza três 

soluções com concentrações crescentes até atingir 

a dose cumulativa pretendida do citostático em cada 

sessão).2 O protocolo foi efetuado dois dias depois 

da reação anafilática à ranitidina, a qual foi excluída 

da pré-medicação que decorreu sem reações. Veri-

ficou-se reação de eritema e urticária facial, pruri-

do e eritema palmo-plantar durante o passo 12 da 

administração da carboplatina; estas manifestações 

foram revertidas com 2 mg de clemastina e 40 mg de 

metilprednisolona, por via endovenosa, completan-

do-se a dose terapêutica prevista de carboplatina. 

O esquema de pré-medicação foi igualmente adap-

tado nas sessões de administração do paclitaxel. A 

doente ficou com indicação para evicção da ranitidi-

na e restantes antagonistas dos recetores H2 (como 

cimetidina e famotidina) pela possibilidade de reativi-

dade cruzada. Tolera inibidores da bomba de protões 

e voltou a reintroduzir o ondansetron sem qualquer 

reação adversa. Foi efetuado registo no processo clí-

nico da alergia ativa a ambos os fármacos. 

O protocolo de dessensibilização à carboplatina 

foi adaptado nas sessões seguintes, adicionando 

montelucaste 10 mg/dia e efetuando um reforço de 

pré-medicação imediatamente antes do passo 12 

(40 mg de metilprednisolona e 1 mg de clemastina 

endovenosas). O protocolo prosseguiu com sucesso 

ao longo dos restantes tratamentos planeados, não 

se verificando qualquer reação na última sessão. De 

momento a doente encontra-se em remissão da sua 

doença oncológica. 

Foram colhidas diversas amostras de sangue, no 

dia da reação anafilática, 1 e 4 semanas mais tarde, 

para determinação de anticorpos IgE específicos 

para a carboplatina10 e a ranitidina (ImmunoCAP®, 

Thermo Fisher Scientific) os quais foram negativos. 

Salienta-se que o doseamento destes anticorpos 

para estes fármacos é realizado apenas em contexto 

de investigação, não se encontrando ainda o méto-

do validado. Os resultados negativos não excluem a 

sensibilização IgE-mediada à carboplatina e à raniti-

dina, documentada neste caso pela positividade dos 

testes cutâneos intra-dérmicos, sendo de realçar a 

baixa sensibilidade diagnóstica dos métodos in vitro 

no estudo da alergia medicamentosa.

 Discussão
A anafilaxia consiste numa reação sistémica cujas 

manifestações respiratórias e cardiovasculares a 

podem tornar potencialmente fatal, apresentando 

habitualmente um início rápido e de evolução impre-

visível após a exposição a um alergénio muitas vezes 

desconhecido.7 Os episódios de anafilaxia devem ser 

registados no Catálogo Português de Alergias e ou-

tras Reações Adversas (CPARA), constituindo este 

um instrumento fundamental de partilha de infor-

mação clínica dentro do sistema de saúde.11,12

A ranitidina pertence ao grupo farmacológico dos 

antagonistas dos recetores H2. Apresentam uma 

atividade inibitória da secreção gástrica por blo-

queio da ação da histamina nas células parietais do 

epitélio gástrico, o que justifica a sua utilização no 

tratamento da doença péptica, doença de refluxo 

gastroesofágico e restantes condições associadas. 

Para além desta utilização, a ranitidina é também ha-

bitualmente incluída nos esquemas de pré-medica-

ção utilizados durante a quimioterapia,13 bem como 

pode ser indicada como terapêutica adjuvante nos 

casos de anafilaxia.8

Os antagonistas dos recetores H2 são fármacos 

habitualmente bem tolerados, sendo as reações de 

hipersensibilidade grave extremamente raras. De 

acordo com o registo fornecido pelo Uppsala Mo-

nitoring Centre de maio de 1999, a anafilaxia re-

presenta apenas 0,2 a 0,7% das reações adversas 

reportadas para antagonistas dos recetores H2 e 

inibidores da bomba de protões.14

Efetivamente existem poucos casos reportados  de 

reações de hipersensibilidade imediata, encontran-

do-se descritos mecanismos IgE-dependentes, bem 

como mecanismos não imunológicos. Os anticorpos 

IgE específicos para a ranitidina não se encontram 
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sido detetados em apenas três casos. Por oposição 

aos testes in vitro, os testes cutâneos (in vivo) são 

consensualmente usados na prática clínica e per-

mitem obter resultados fiáveis, sendo positivos na 

maioria das reações descritas.5

Embora não seja o mais habitual, considerando a ne-

cessidade de existir uma sensibilização prévia, estão 

descritos casos de anafilaxia na primeira exposição 

à ranitidina. Encontra-se também descrito um caso 

fatal de anafilaxia após a administração de ranitidina 

usada como medicação pós-cirúrgica.5

A abordagem clínica deste caso foi particularmente 

desafiante considerando que os fármacos usados 

nos esquemas de pré-medicação têm a particula-

ridade de coincidir com os que são normalmente 

utilizados para tratar reações alérgicas. No momen-

to de decidir a terapêutica adjuvante para tratar a 

reação anafilática, após a adrenalina intramuscular, 

foi necessário assumir o risco de usar fármacos per-

tencentes aos mesmos grupos farmacológicos que 

tinham sido administrados (corticosteroide e anti-

-histamínico H1), aos quais alegadamente se devia 

a reação alérgica em curso. Acresce ainda o facto 

de a reação ter ocorrido antes de se ter iniciado o 

protocolo de dessensibilização, sendo a carboplati-

na o agente farmacológico previamente identificado 

como fator alergénico. 

Este caso ilustra uma situação rara de alergia me-

dicamentosa múltipla, sequencial, desencadeada 

por mecanismo imunológico mediado por IgE, que 

se traduziu por testes cutâneos intradérmicos po-

sitivos para os fármacos implicados, carboplatina e 

ranitidina. Considerando que se trata de grupos far-

macológicos distintos, os fenómenos de hipersen-

sibilidade são independentes. No caso da ranitidina 

constitui, adicionalmente, um alerta para a possibi-

lidade de reações alérgicas graves, desencadeadas 

por fármacos insuspeitos, de uso corrente e utiliza-

dos com o particular intuito de diminuir a reativida-

de a outros fármacos teoricamente mais suscetíveis 

de gerar reações adversas.

A alergia medicamentosa é indiscutivelmente uma 

condição emergente, de espectro abrangente tanto 

na gravidade como nos grupos farmacológicos en-

volvidos,15 para a qual os profissionais de saúde têm 

de estar particularmente atentos. 
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Reconstrução do Palato Duro  
Após Excisão de Carcinoma de Glândula 
Salivar Minor de Caso Clínico

Hard Palate Reconstruction After Minor Salivary Glands 
Carcinoma Excision: Case Report
Maria Caçador, Hugo Estibeiro, João Paço

 Resumo
Os tumores das glândulas salivares minor levantam problemas clínicos complexos, dado que na maioria 

dos casos são malignos e que o sucesso terapêutico se baseia no diagnóstico precoce e na ressecção 

cirúrgica alargada.

Tradicionalmente os defeitos do palato resultantes da excisão destes tumores não eram encerrados, op-

tando-se pela utilização de próteses obturadoras. Esta opção origina contudo uma elevada morbilidade 

com marcado compromisso da qualidade de vida destes doentes.

Os autores descrevem os dilemas com que se depararam na abordagem de um caso de carcinoma de 

glândula salivar minor do palato duro, referindo a técnica de exérese e de reconstrução, no mesmo tempo 

operatório, utilizando um retalho mucoperiósteo de palato “em ilha”.

Tecem-se comentários quanto à abordagem diagnóstica e decisão terapêutica destas lesões e das dife-

rentes possibilidades de reconstrução de defeitos do palato duro.
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 Introdução
Os tumores das glândulas salivares minor levantam 

problemas clínicos complexos. Por um lado, porque 

na maioria dos casos são malignos, e por outro, por-

que o sucesso terapêutico depende de um diagnós-

tico precoce e de uma ressecção cirúrgica alargada.

Tradicionalmente os defeitos no palato resultantes 

da excisão destes tumores não eram encerrados, ale-

gando-se melhor controlo das recidivas, optando-se 

pela utilização de próteses obturadoras. Esta opção 

leva contudo a alterações da mastigação, deglutição 

e articulação da fala com marcado compromisso da 

qualidade de vida destes doentes.

Atualmente é possível uma abordagem diagnóstica 

e uma decisão terapêutica relativamente padroniza-

das com diferentes possibilidades de reconstrução 

de defeitos do palato duro, no mesmo tempo ope-

ratório, conforme demonstrado a propósito de um 

caso clínico.

 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, 26 anos de idade, raça 

caucasiana, não fumador, que referia tumefação do 

palato duro de crescimento insidioso e progressivo, 

com seis meses de evolução.

Sem história de dor, dispneia, alterações da mastiga-

ção, deglutição ou alterações vocais.

O doente negava queixas naso-sinusais ou história 

de traumatismo bucal prévio. Antecedentes pes-

soais e familiares irrelevantes.

A observação revelava uma massa semi-esférica, ro-

sa-violáceo, com cerca de um centímetro de diâme-

tro, a nível da metade direita do palato duro, quase 

atingindo a transição para o palato mole (Fig. 1).

Aparentemente de origem submucosa, apresentava 

superfície lisa, não ulcerada. A lesão era de consis-

tência elástica dura, não dolorosa e não friável. A 

restante cavidade bucal, incluindo peças dentárias, 

não apresentava alterações relevantes.

A endoscopia nasal diagnóstica não mostrou altera-

ções do pavimento da fossa nasal direita, ou da morfo-

logia da mucosa de revestimento. A palpação cervical 

não revelou adenomegálias. Restante exame otorri-

nolaringológico e geral sem alterações significativas.

Na tomografia computorizada (TC) identificou-se 

uma lesão, com densidade de tecidos moles, ao nível 

da metade direita do palato duro, condicionando um 

adelgaçamento da superfície óssea subjacente, sem 

se verificar uma imagem de “ratamento” ou infiltra-

ção (Fig. 2).

A ausência de alterações imagiológicas a nível das 

fossas nasais ou seios peri-nasais confirma a locali-

zação estritamente oral da lesão. O estudo ganglio-

nar cervical não evidenciava a presença de gânglios 

com aspetos radiológicos sugestivos de envolvimen-

to metastático.

FIGURA 1. Incisão da mucosa e periósteo margem de 
0,5 cm seção do palato ósseo.

FIGURA 2. Defeito cirúrgico (2 cm Ø), ampla 
comunicação entre boca, FN e seio maxilar direito.
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A citologia aspirativa revelou tratar-se de um carci-

noma de glândula salivar minor.

A lesão foi classificada como T1 N0 Mx, segundo o 

estadiamento TNM.

Realizou-se maxilectomia parcial por via per-oral, 

com exérese em bloco da lesão, com amplas margens 

(Fig. 1), incluindo ressecção da porção óssea subja-

cente (Fig. 2).

No mesmo tempo cirúrgico, procedeu-se à recons-

trução do defeito do palato duro, através de um re-

talho mucoperiósteo de palato. A superfície dadora 

foi deixada a granular (Figs. 3 e 4).

No pós-operatório prescreveu-se dieta zero per os 

durante 3 dias, lavagens e desinfeções frequentes 

da cavidade bucal, analgesia e antibioterapia profilá-

tica (amoxicilina + ácido clavulânico).

A cicatrização decorreu sem incidentes com encer-

ramento total da fístula e epitelização da área da-

dora em seis semanas (Fig. 5). Não se verificaram 

quaisquer alterações funcionais (mastigação, deglu-

tição ou fonação) ou da sensibilidade do palato. O 

exame anátomo-patológico confirmou o diagnóstico 

de carcinoma mucoepidermoide de glândula salivar 

minor, de grau I, não tendo sido realizada qualquer 

terapêutica adjuvante.

O doente encontra-se bem ao fim de um ano de 

follow-up.

 Discussão
O sistema salivar é composto por três pares de glân-

dulas salivares major (parótidas, submaxilares e su-

blinguais) e centenas de glândulas submucosas dis-

persas por toda a via aero-digestiva superior (fossas 

nasais, seios peri-nasais, nasofaringe, cavidade oral, 

oro e hipofaringe e laringe) - as glândulas salivares 

minor.

Diariamente é produzido cerca de um litro e meio de 

saliva, sendo as glândulas parótidas e submaxilares 

responsáveis por 90% dessa produção. Os restantes 

10% são produzidos em partes iguais pelas glându-

las sublinguais e pelas glândulas salivares minor.

FIGURA 3. Incisão a 3-5 mm da linha de implantação 
dentária; descolamento subperiostal, ressecção de 
mucosa a sacrificar entre o defeito e o pé do pedículo. 
Rotação do retalho.

FIGURA 4. Fixação do retalho: Sutura à mucosa 
adjacente; Sutura transfixiva ao palato ósseo; Cola 
biológica (Tissucol).

FIGURA 5. Status pós-operatório (40 dias).
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respondem a 3 a 6% dos tumores da cabeça e pes-

coço. A maioria destes tumores (65%) envolvem a 

parótida; 8% dos casos são tumores das glândulas 

submaxilares, correspondendo os tumores das glân-

dulas salivares minor a cerca de 27%.1 É importante 

notar que enquanto 75% dos tumores da parótida 

são benignos, a maioria dos tumores das glândulas 

salivares minor (81%) são malignos.

O diagnóstico de tumor das glândulas salivares mi-

nor é feito clinicamente, imagiologicamente e por 

citologia aspirativa. As manifestações clínicas destes 

tumores dependem do local onde se originam, sen-

do a apresentação descrita neste caso clínico típica 

quando se localizam no palato.

A metastização ganglionar cervical é muito rara.

Imagiologicamente, a TC ou a ressonância magnéti-

ca (RM) permitem não só definir a extensão da lesão 

em profundidade, como também avaliar a relação 

com as estruturas vizinhas. Neste caso específi-

co, por se tratar de uma lesão localizada no palato 

duro, optou-se pela realização de TC, para melhor 

definir a relação com a superfície óssea subjacente. 

A citologia aspirativa é considerada o exame auxi-

liar de diagnóstico mais importante, identificando 

a origem nas glândulas salivares de uma lesão das 

vias aéreas superiores ou cervical. Se realizada por 

um citologista experiente permite um diagnóstico 

correto em 90-95% dos casos.1

Qualquer que seja o grau ou tipo histológico do tu-

mor, a cirurgia com a excisão total da lesão é a tera-

pêutica de eleição. Se se tratar de um tumor de alto 

grau de malignidade deve fazer-se cirurgia alargada, 

sempre seguida de radioterapia (RT) pós-operatória. 

Caso seja um tumor de baixo grau de malignidade, e 

a excisão se tenha feito na totalidade, não há neces-

sidade ou benefício na realização de RT pós-opera-

tória. Segundo a classificação TNM, o estadiamento 

dos tumores das glândulas salivares minor corres-

ponde ao da área onde se localizam, o que neste 

caso clínico corresponde à classificação dos tumores 

da cavidade oral. Assim, sendo o tumor descrito in-

ferior a dois centímetros de diâmetro, classificou-se 

como T1. A moldagem que a lesão condicionava, ou 

mesmo uma eventual erosão superficial da cortical 

óssea, não seria o suficiente para a sua classificação 

como T4.2

Neste caso clínico, optou-se pela realização de ma-

xilectomia parcial por via per-oral, com exérese da 

lesão em bloco, com amplas margens, incluindo a 

ressecção da porção óssea subjacente. Após incisão 

da mucosa até ao periósteo, com monopolar de pon-

ta fina, com margem de cerca de 0,5 cm em redor da 

lesão; procedeu-se ao descolamento subperiósteo 

dos bordos da lesão, em aproximadamente 3 mm, 

para exposição da superfície óssea do palato.

Fez-se a secção circular do palato ósseo, com micro-

broca e escopro, de raio menor do que a incisão da 

mucosa, de modo a construir uma “décalage” entre 

o bordo de secção da mucosa e o bordo ósseo. Foi 

feita uma remoção em monobloco (lesão e superfície 

óssea subjacente) tentando preservar a mucosa da 

fossa nasal.

O defeito intra-operatório apresentava um diâme-

tro de cerca de 2 cm e criava uma ampla comuni-

cação entre a cavidade bucal, a fossa nasal e o seio 

maxilar direito (Fig. 2).

Defeitos do palato duro com esta dimensão, en-

globando não só a mucosa como o palato ósseo, e 

permitindo a comunicação entre a cavidade bucal, a 

fossa nasal e o seio maxilar, provocam graves altera-

ções funcionais, com um profundo impacto sobre a 

qualidade de vida do doente.

Ficam comprometidas funções como a mastigação; 

deglutição, com criação de um falso trajeto alimen-

tar; a fonação, dando origem a rinolália aberta; e di-

ficuldades de higiene da cavidade oral e nasal, com 

permanente passagem de secreções nasais para a 

cavidade bucal, e de alimentos e saliva para a fossa 

nasal e seio maxilar.

A atitude perante defeitos deste género tem muda-

do muito ao longo do tempo.

A opção pelo não encerramento, alegando vanta-

gens na vigilância de eventual recidiva, não é atual-

mente considerada aceitável.
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A utilização de prótese obturadora poderia ser efi-

caz, neste caso específico de defeito do palato duro, 

minimizando as alterações funcionais. No entanto, 

causaria sempre problemas de higiene e por se tratar 

de um doente jovem não foi considerada uma opção 

satisfatória. O encerramento definitivo utilizando 

retalhos parece ser o método de reconstrução que 

oferece melhor qualidade de vida ao doente, apre-

sentando óbvias vantagens, mas simultaneamente 

alguns problemas técnicos na sua execução.3-6

O retalho ideal deverá ser resistente, maleável e mui-

to vascularizado, conter epitélio pavimentoso estra-

tificado e glândulas produtoras de muco e permitir 

preservar a sensibilidade da cavidade bucal sem 

originar morbilidade significativa ou alterações fun-

cionais da área dadora. A escolha do tipo de retalho 

para encerramento de um defeito da cavidade oral e 

palato dependerá de vários fatores, nomeadamente: 

Tamanho e localização do defeito, características do 

doente, necessidade de terapêutica adjuvante e pre-

ferência e experiência da equipa cirúrgica.

A reconstrução da cavidade bucal e orofaringe re-

presenta hoje um dos grandes desafios na reabilita-

ção cirúrgica dos doentes com tumores da cabeça e 

pescoço, tendo-se verificado nos últimos anos im-

portantes avanços.7-9

De entre os retalhos descritos na literatura para 

correção de defeitos da cavidade oral e palato des-

tacam-se:

• Enxerto livre de pele

• Retalho de mucosa jugal

• Retalho músculo-mucoso de bucinador

• Retalho regional de músculo temporal

• Retalho de língua

• Retalhos livres com anastomose microvascular 

(fasciocutâneos)

• Retalho mucoperiósteo de palato (palatal island 

flap)

Em relação aos três primeiros tipos de retalho, qual-

quer um deles é suficiente para o encerramento de 

fístula oro-antral com tão grande defeito ósseo.

O retalho regional de músculo temporal é muito 

volumoso, o que o torna ideal ara encerramento de 

grandes defeitos, por exemplo na maxilectomia total, 

mas inapropriado para este caso.

A língua é um tecido muito vascularizado, sendo usa-

do em retalhos para reconstrução de defeitos do pa-

lato, desde 1956.

A sua utilização, neste caso clínico, implicaria uma 

grande morbilidade da área dadora com alterações 

da deglutição e da articulação da fala, para além de 

exigir uma segunda intervenção cirúrgica, para divi-

são do pedículo.

Os retalhos livres, como por exemplo o retalho ra-

dial (retalho fasciocutâneo), são muito usados na 

reconstrução da cavidade bucal e orofaringe, sendo 

atualmente o melhor método de reconstrução de 

grandes defeitos do palato mole e da parede lateral 

da orofaringe.

Exigem, contudo, a realização de microanastomoses 

vasculares originando também alguma morbilidade 

da área dadora.

Por permitir o encerramento do defeito descrito 

numa camada e cumprir os objetivos atrás descritos 

de retalho ideal, optou-se pela realização de retalho 

mucoperiósteo de palato.

O retalho mucoperiósteo de palato foi descrito pela 

primeira vez por Millard em 1962 e popularizou-se 

graças aos trabalhos de Gullane e Arena (1977).

Este retalho baseia-se no pedículo neuro-vascular 

composto pela artéria palatina superior, ramo da 

artéria palatina descendente, por sua vez ramo da 

artéria maxilar interna; e pelo nervo palatino supe-

rior. O pedículo emerge do buraco grande palatino, 

ao nível do segundo molar, e dirige-se para a frente 

em direção ao buraco incisivo. A viabilidade do reta-

lho é conseguida pela preservação de apenas um dos 

pedículos arteriais.

Para realização do retalho em causa fez-se uma in-

cisão, com monopolar de ponta fina, a cerca de 3 a 5 

mm da linha de implantação dentária (Fig. 3).
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consoante as necessidades, não deve estender-se 

posteriormente, para além da transição palato duro/

palato mole, sob risco de lesão do pedículo, com 

compromisso da viabilidade do retalho. O retalho 

poderá incorporar cerca de 90% a totalidade do pa-

lato duro, fornecendo um retalho com cerca de 8 a 

10 cm,2 mantendo a sua viabilidade à custa apenas 

de uma artéria palatina.10

De seguida, procedeu-se ao deslocamento subpe-

riostal com preservação do pedículo neurovascular, 

e fez-se a hemóstase de pequenos ramos perfuran-

tes a nível da superfície do palato duro. Após a res-

secção da mucosa a sacrificar de modo a permitir a 

rotação, rodou-se o retalho de forma a cobrir o de-

feito cirúrgico (Fig. 4).

Uma das dificuldades técnicas na elaboração deste 

retalho consiste na sua fixação, dado que o retalho 

fica suspenso na cavidade oral e o seu peso tende a 

afastá-lo da superfície a encerrar. A fixação do reta-

lho foi efetuada de três formas: Sutura com fio rea-

bsorvível à mucosa adjacente; sutura à superfície 

óssea do palato, para suspensão do retalho, através 

da criação de furos transfixivos; e utilizando cola bio-

lógica. Embora pudesse ter sido coberta com retalho 

livre de pele ou surgicel, optou-se por deixar a super-

fície dadora a granular.

Foi ainda colocada uma pequena placa de spongostan 

pela fossa nasal, para adaptar a mucosa da fossa na-

sal à superfície perióstea do retalho. A cicatrização 

da área dadora ocorreu em aproximadamente seis 

semanas com recuperação da morfologia e sensibi-

lidade do palato (Fig. 5).

O exame anátomo-patológico mostrou tratar-se de 

um carcinoma mucoepidermoide de glândula salivar 

minor, de grau I ou baixo grau de diferenciação. O 

grau de diferenciação, de I a III, é dado pela propor-

ção relativa dos três tipos de células existentes no 

tecido: Células mucosas, as de maior diferenciação; 

células intermediárias; e células epidermoides, as de 

menor diferenciação.

O carcinoma mucoepidermoide de glândula salivar 

minor é o exemplo paradigmático da situação em que 

a relação entre o grau de diferenciação histológica e 

o prognóstico é direta. Assim, se se tratar de um car-

cinoma de grau I, a excisão total do tumor é conside-

rada curativa, não havendo benefício na realização 

de radioterapia pós-operatória.

A decisão de realização de terapêutica adjuvante, 

nos carcinomas de grau II, depende da avaliação de 

numerosos fatores individuais, nomeadamente a 

idade do doente.

No caso clínico descrito, por se tratar de um carcino-

ma de grau I, não foi realizada qualquer terapêutica 

adjuvante.

Dado que estes tumores raramente metastizam 

para os gânglios cervicais, não se preconiza a reali-

zação de celulectomia profilática.

 Conclusão
Apesar de raros os tumores das glândulas salivares 

minor levantam problemas diagnósticos e terapêuti-

cos complexos.

A citologia aspirativa é essencial no diagnóstico pré-

-operatório e importante na programação terapêutica.

A cirurgia é a terapêutica de eleição. Se se tratar de 

um carcinoma de baixo grau a excisão é curativa.

Se for um carcinoma de alto grau a excisão deverá ser 

alargada e seguida de radioterapia pós-operatória.

Hoje é possível o encerramento cirúrgico dos de-

feitos do palato utilizando vários tipos de retalhos, 

minimizando as graves alterações funcionais de exé-

rese oncológica.

O retalho mucoperiósteo de palato é uma ótima op-

ção revelando ser eficaz, versátil, seguro e de baixa 

morbilidade.
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Reconstrução Parcial do Pavilhão Auricular: 
Nova Técnica Num Único Tempo

Partial Reconstruction of the Auricle: 
A New One-Stage Technique 
Paula Campelo, Diogo Oliveira e Carmo, Margarida Branco, Catarina Tinoco, Cristina Caroça, 
João Paço

 Resumo
A reconstrução de defeitos parciais do pavilhão auricular é um desafio na Otorrinolaringologia e Cirur-

gia Plástica Facial. As várias técnicas descritas comprovam a dificuldade inerente à reconstrução desta 

estrutura.

Jovem de 23 anos, vítima de agressão por mordedura humana, que resultou na avulsão total do terço 

superior do pavilhão auricular direito. 

Os autores propõem uma nova técnica cirúrgica, realizada num único tempo, com reconstrução da pa-

rede lateral do pavilhão direito a partir de um enxerto composto da concha do ouvido contralateral e da 

parede medial através de um retalho de avanço retroauricular. 

A técnica descrita permitiu, num único tempo cirúrgico, obter um resultado estético favorável, com sime-

tria entre os pavilhões auriculares e satisfação do doente.

PALAVRAS-CHAVE: Ouvido Externo; Procedimentos Cirúrgicos Reconstrutivos; Retalhos Cirúrgicos

KEYWORDS: Ear, External; Reconstructive Surgical Procedures; Surgical Flaps
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 Introdução
A correção dos defeitos do pavilhão auricular é sem-

pre um desafio no ramo da Cirurgia Plástica Facial. 

A complexa e frágil anatomia desta estrutura, bem 

como a desejável simetria entre os dois pavilhões 

auriculares, obrigam a um cuidado redobrado na pla-

nificação e realização das técnicas reconstrutivas.

Dependendo do envolvimento da cartilagem, da 

presença de pedículo vascular e da preservação da 

porção amputada, os defeitos traumáticos do ouvi-

do externo são classificados, segundo Weerda, em 

quatro graus (Tabela 1).1 O tipo de lesão, bem como 

a sua localização, vão influenciar a seleção da técnica 

cirúrgica mais apropriada.
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TABELA 1. Classificação de Weerda1 para lesões traumáticas do pavilhão auricular.

1º Grau Trauma superficial/Abrasão sem envolvimento significativo da cartilagem

2º Grau Amputação de porção da auricular com preservação de pedículo de pele vascularizado

3º Grau Avulsão parcial ou total com preservação da porção amputada

4º Grau Avulsão parcial ou total sem preservação da porção amputada

A face, e em especial o pavilhão auricular, são lo-

cais frequentes de lesão por mordedura humana.1 

A avulsão parcial ou total, sem preservação do seg-

mento amputado, apresenta um especial impacto 

psicossocial na qualidade de vida, uma vez que a re-

construção do pavilhão, pelo elevado risco de infe-

ção, raramente é realizada no imediato.2 

São várias as técnicas descritas na literatura para 

a posterior reconstrução destes defeitos. No es-

sencial, são semelhantes às técnicas utilizadas para 

qualquer defeito do pavilhão auricular, sendo a 

maioria realizada em dois tempos.3 

Neste trabalho apresentamos uma técnica de re-

construção para defeitos periféricos do 1/3 superior 

do pavilhão auricular, realizada num único tempo ci-

rúrgico.

 Caso Clínico
Os autores apresentam o caso de um jovem estu-

dante de 23 anos, caucasiano, do sexo masculino, 

sem antecedentes médicos de relevo, que foi obser-

vado em consulta de Otorrinolaringologia e Plástica 

Facial no CUF Infante Santo Hospital, por avulsão 

completa do terço superior do pavilhão auricular di-

reito, após mordedura humana. A agressão ocorrera 

há cerca de um mês, sem preservação da porção am-

putada, tendo sido realizado, na altura, encerramen-

to dos retalhos traumáticos. 

Na consulta constatou-se uma lesão parcial do pavi-

lhão auricular envolvendo o 1/3 superior, com am-

putação do hélix e escafa, tendo como limite inferior 

o anti-hélix e a crura superior do hélix, que se en-

contravam preservados (Fig. 1). O restante pavilhão 

auricular não apresentava distorções significativas.

DIAGNÓSTICO: Avulsão de 4º grau do pavilhão auri-

cular direito por mordedura humana.

INTERVENÇÃO E TERAPÊUTICA: Foi proposta a re-

construção, num único tempo, do defeito do pavi-

lhão auricular direito com enxerto composto da con-

cha do ouvido contralateral, que o doente aceitou 

(Fig. 2).

A cirurgia, sob anestesia geral, foi realizada 3 meses 

após a agressão, sob profilaxia antibiótica.

Para a colheita do enxerto composto do ouvido con-

tralateral iniciou-se o procedimento com o desenho 

do molde do defeito que foi posteriormente utilizado 

na delimitação do segmento de cartilagem e pele ne-

cessário à reconstrução. Este segmento foi colhido 

da face posterior do pavilhão auricular contralateral, 

FIGURA 1. Pré-operatório de avulsão de 4º grau do 
pavilhão auricular direito. Visão (A) anterior, (B) 
posterior, (C) pormenor perfil direito, (D) perfil direito.
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após infiltração com anestésico local (lidocaína, 2%, 

com adrenalina 1:200 000) e dissecção da pele da 

superfície ventral da concha, tendo como limite me-

dial do enxerto o sulco retroauricular. Foi realizado o 

encerramento por planos e suturado à face anterior 

da concha, um penso compressivo, embebido em ba-

citracina (Fig. 3).  

A abordagem do pavilhão auricular direito iniciou-se 

pela incisão sobre o anti-hélix e crura superior do 

hélix (limite inferior do defeito), com descolamento 

suprapericondral dos tecidos mediais e remoção do 

tecido cicatricial com reavivamento dos bordos.

O retalho de avanço retroauricular, póstero-supe-

rior, foi obtido através da continuação posterior da 

incisão sobre o anti-hélix, com realização de triângu-

los de Burow. Após avanço anterior do retalho, este 

foi fixado com agrafos, permitindo diminuir a tensão 

nos tecidos e a construção do neo-sulco retroauri-

cular (Fig. 4). 

A cartilagem do enxerto composto foi, então, seccio-

nada de forma a reconstruir o contorno do hélix. Após 

alinhamento do enxerto com o pavilhão auricular, de 

forma à cartilagem enxertada se adaptar à forma do 

hélix refazendo a curvatura da fossa escafoide, foi 

FIGURA 3. Colheita de enxerto composto de pele e 
cartilagem da concha do ouvido contralateral: (A), 
(B) desenho e aplicação do molde do defeito, (C) 
infiltração com anestésico local, (D) dissecção da pele 
da superfície anterior da concha, (E) aplicação de 
penso compressivo.

FIGURA 4. Confeção de retalho retroauricular de 
avanço: (A) detalhe pré-operatório, (B) planeamento 
e desenho do retalho, (C) confeção de retalho com a 
criação de triângulos laterais de descarga (D) sutura 
retroauricular do retalho com agrafos e (E) sutura 
simples do retalho à parede posterior do pavilhão 
auricular.

FIGURA 2. Planeamento cirúrgico: A reconstrução 
da parede lateral do pavilhão auricular direito foi 
realizada utilizando um enxerto composto de pele  
e cartilagem da concha do ouvido contralateral.  
A parede medial foi reconstruída através de um 
retalho retroauricular de avanço ipsilateral.

realizada sutura topo a topo entre as cartilagens do 

hélix restante e do enxerto com posterior sutura da 

pele ântero-lateral do pavilhão com a pele do enxerto. 

A face medial do enxerto foi recoberta com o restante 

retalho de avanço retroauricular (Fig. 5). 
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Foram colocadas gazes embebidas em bacitracina a 

acolchoar o enxerto e o sulco retroauricular.

O doente teve alta no dia seguinte, sob antibiotera-

pia, e as compressas foram removidas ao 7º dia pós-

-operatório.

Com dois meses de pós-operatório conseguiu-se 

um resultado estético favorável, com satisfação do 

doente, que já consegue usar óculos. Apesar de algu-

mas irregularidades do bordo superior do hélix, não 

se observaram complicações de relevo. A simetria 

FIGURA 5. Incorporação de retalho composto de pele e cartilagem da concha contralateral: (A) detalhe pré-operatório, 
(B) plastia da cartilagem do enxerto composto com formato de hélix, (C) sutura do enxerto composto ao pavilhão 
auricular e (D) retalho retroauricular, (E) aplicação de penso compressivo, (F) pós-operatório.
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entre os dois pavilhões auriculares é notória e é uma 

importante vantagem desta técnica cirúrgica (Fig. 6). 

 Discussão
A reconstrução de um defeito parcial do pavilhão au-

ricular coloca sempre vários desafios.4

Se, por um lado, deverá ser respeitada a topografia 

complexa e a tridimensionalidade do pavilhão auri-

cular com as suas convexidades e concavidades pró-

prias, por outro é fundamental não esquecer o pavi-

lhão contralateral, não afetado, de forma a respeitar 

a simetria e harmonia facial. 

O objetivo na reconstrução é, então, obter um pavi-

lhão auricular simétrico ao contralateral (orientação, 

tamanho e forma), respeitando a anatomia própria 

desta estrutura.5

São várias as técnicas descritas para a correção de 

defeitos parciais do pavilhão auricular com perda de 

esqueleto cartilagíneo. Estas são agrupadas em dois 

grupos: técnicas com e sem redução do pavilhão au-

ricular.6

Dentro das técnicas de reconstrução com redução 

do pavilhão auricular, o retalho condrocutâneo de 

avanço, descrito por Antia e Buch, é uma das opções 

mais conhecidas.2–4 Nesta técnica, num único tem-

po cirúrgico é realizada uma incisão em crescente 

(uni ou bilateral) no limite entre a escafa e o hélix, 

FIGURA 6. Resultados pós-operatórios: (A) anterior, (B) posterior, (C) perfil direito.

paralela ao defeito, que englobe a pele e a cartila-

gem, sem comprometer a pele medial que servirá 

como base do retalho. Após elevação dos retalhos, 

as margens do hélix são aproximadas de forma a 

corrigir o defeito. Variações a esta técnica foram já 

descritas.6 O principal inconveniente desta técnica é 

a diminuição do tamanho crânio-caudal do pavilhão 

auricular após encerramento do defeito, com a con-

sequente assimetria entre os pavilhões.7 Em lesões 

com as dimensões do caso descrito, esta assimetria 

seria demasiado notória.

São várias as técnicas descritas sem redução do pa-

vilhão auricular; no entanto, a maioria pressupõe 

dois ou três tempos cirúrgicos. A reconstrução dos 

defeitos do hélix com retalho interpolado tubular é 

uma das opções cirúrgicas mais descritas.6,8 Tanto a 

pele da região retroauricular como da preauricular 

são locais de excelência para a criação dos retalhos 

tubulares. Num primeiro tempo é criado o retalho 

bipediculado, tunelizado sob ele próprio e adjacen-

te ao defeito do hélix. Num segundo tempo é feito 

a secção de um dos pedículos do tubo preparado 

previamente, que se une a uma das extremidades do 

defeito do hélix; num terceiro tempo é feita a secção 

do outro pedículo e a sua união ao defeito remanes-

cente do hélix. Se, por um lado, esta técnica disponi-

biliza uma maior quantidade de tecido para a recons-

trução, por outro, torna necessário a realização da 

cirurgia em três tempos. Reconstruções com carti-

lagem costal,2 utilização de expansores subcutâneos 



382

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A para obtenção de maior quantidade de tecido para 

a reconstrução,6 criação de bolsas subcutâneas ou 

de retalhos de avanço6,9 estão também descritas na 

literatura.10

Além da preservação da arquitetura cartilagínea do 

pavilhão auricular, a manutenção do sulco retroauri-

cular coloca uma das principais questões na recons-

trução desta estrutura. A necessidade de realização 

de dois a três tempos cirúrgicos está, muitas vezes, 

relacionado com esta questão. Uma das vantagens da 

técnica descrita neste trabalho é a possibilidade de, 

em apenas um tempo cirúrgico, reconstruir o defeito, 

mantendo o sulco retroauricular. Ao realizar um reta-

lho retroauricular alargado, com triângulos laterais de 

descarga, obtemos um retalho abundante, acessível e 

bem vascularizado, que permite ter tecido suficiente 

para a formação do sulco retroauricular, assim como 

revestir e servir de leito vascular ao enxerto compos-

to. Para a preservação do sulco foi também funda-

mental a fixação retroauricular do retalho, através de 

agrafos, que permitiu diminuir a tensão dos tecidos e 

manter o retalho na localização desejada. Ao realizar 

este retalho era de esperar uma diminuição da proje-

ção do pavilhão auricular ipsilateral. 

A utilização de cartilagem da concha para reconstru-

ção é sobejamente conhecida e utilizada.11-13 A car-

tilagem elástica do pavilhão auricular é responsável 

pela manutenção da sua estrutura flexível, mas re-

siliente; mas, se algumas partes desta estrutura são 

fundamentais para manter o suporte, outras, como 

a concha e a fossa triangular, podem ser removidas 

sem deformidade significativa.1 Ao optar pela co-

lheita do enxerto composto da concha do pavilhão 

contralateral foi possível diminuir a projeção deste 

e manter a simetria entre os dois pavilhões auricu-

lares.

Cada caso de reconstrução auricular é único. A téc-

nica descrita neste trabalho permite obter um bom 

resultado estético, num único tempo cirúrgico, man-

tendo a simetria entre os pavilhões auriculares e a 

arquitetura delicada da cartilagem auricular.
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Redução Tumoral Após Terapêutica  
Neo-adjuvante em Carcinoma da Mama 
HER-2 Positivo

Tumor Downstaging After Neoadjuvant Chemotherapy  
in HER2-Positive Breast Cancer
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 Resumo
Relatamos um caso duma mulher jovem com carcinoma da mama HER-2 positivo localmente avançado. 

As lesões mamárias nas mulheres jovens são geralmente clinicamente evidentes, tratando-se neste caso 

duma lesão que ocupava os quadrantes externos da mama esquerda com adenopatias axilares palpáveis. 

A doente foi tratada com terapêutica sistémica durante seis meses: quimioterapia e trastuzumab. Obteve 

excelente resposta clínica e imagiológica, o que permitiu uma cirurgia conservadora. Subsequentemente 

fez radioterapia externa e trastuzumab adjuvante. Este caso ilustra o uso de trastuzumab neo-adjuvante 

combinado com quimioterapia e pretende chamar à atenção de que todas as doentes com carcinomas da 

mama HER-2 positivos localmente avançados devem ser tratadas desta forma, pois permite excelentes 

resultados de sobrevivência num subtipo biológico de carcinoma da mama que há 10 anos constituía um 

desafio terapêutico.
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 Introdução
O cancro da mama é o tipo de neoplasia maligna 

mais frequentemente diagnosticada no género fe-

minino, com uma prevalência Europeia estimada de 

3763070 casos em 2010,1 sendo a principal causa 

de morte de mulheres entre os 40 e os 49 anos.2

De acordo com o estadiamento TNM (tumor, nó-

dulos linfáticos, metástases) do cancro da mama, a 

taxa de sobrevida a cinco anos para os estádios I, 

IIA, IIB, IIIA, IIIB e IV, é de 95, 85, 70, 52, 48 e 18%, 

respetivamente.3

A idade inferior a 35 anos, embora represente ape-

nas 5% dos casos de cancro da mama,1 é um fator 

de mau prognóstico.4 Não obstante este facto, é 

importante relevar que tem existido um decréscimo 

de taxa de mortalidade, mais acentuado nos grupos 

etários mais baixos.5
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nea, existindo vários subtipos biológicos, com dife-

rentes comportamentos biológicos. A amplificação 

do oncogene human epidermal growth factor receptor 

2 (HER-2) está presente em 18 a 20% dos cancros 

da mama invasivos, podendo ser alvo de terapêutica 

biológica dirigida, o que alterou significativamente o 

prognóstico desta variante da doença.6

 Caso Clínico
Doente do género feminino, de 34 anos, sem ante-

cedentes pessoais relevantes, além de história de fi-

broadenomas mamários, vigiados por ecografias de 

rotina. Menarca aos 12 anos de idade, ciclos mens-

truais regulares, com referência a dismenorreia e 

mastodinia. Índice obstétrico G1P1.

Tem como antecedente familiar relevante uma tia 

materna com neoplasia mamária aos 55 anos, opera-

da há 5 anos, que se encontra livre de doença.

Na última ecografia de vigilância aos fibroadenomas 

mamários, foi encontrada lesão suspeita na mama 

esquerda, que motivou a investigação subsequente.

Mamas grandes, densas e pesadas, de difícil avalia-

ção clínica. Massa mamária mal delimitada na tran-

sição dos quadrantes externos da mama esquerda. 

Massa axilar esquerda mal delimitada e mais exube-

rante que massa mamária.

Na sequência da identificação de lesão suspeita em 

ecografia de rotina, em novembro de 2013, realizou 

ressonância magnética (RM) mamária com contras-

te, que revelou a existência de uma extensa área de 

hipersinal na linha de separação dos quadrantes ex-

ternos, que traduzia uma lesão multifocal, com pelo 

menos três focos individualizados (21, 8, 6 mm) e in-

terligados por permeação ductal, atingindo no senti-

do ântero-posterior 75 mm e no sentido transversal 

30 mm (Figs. 1 e 2). No quadrante supero-interno da 

mama direita visualizava-se uma área segmentar de 

hipersinal, que justificava estudo ecográfico de se-

gunda intenção. Sugeria-se melhor caracterização 

das formações ganglionares dos escavados axilares, 

que eram neste exame insuspeitas.

Realizou biópsia ecoguiada que confirmou malig-

nidade, em relação com carcinoma ductal invasivo, 

moderadamente diferenciado (GII) de acordo com os 

critérios de Elston e Ellis,7 com áreas de carcinoma 

intraductal (alto grau) de padrão comedocarcinoma. 

Imunohistoquímica revelou recetores hormonais ne-

gativos, Her-2 3+ e Ki67 de 30%. No mesmo tempo, 

identificaram-se duas formações ganglionares com 

córtex espessado, cuja biópsia revelou tratarem-se 

de gânglios metastáticos.

Realizou tomografia computorizada (TC) tóraco-ab-

dominal de estadiamento, sem evidência de doença 

secundária pulmonar, hepática ou ganglionar. Para 

completar o estadiamento, realizou cintigrafia ós-

sea, sem suspeita de doença óssea de natureza se-

cundária. cT3N1M0. Estadio IIIA.

Em virtude do estadio, da idade da doente, decidiu-se 

em reunião multidisciplinar de cancro da mama, admi-

nistrar quimioterapia neo-adjuvante, com o seguinte 

protocolo: doxorrubicina 60 mg/m2 endovenosa (EV) 

e ciclofosfamida 600 mg/m2 EV, ambos no primeiro 

dia de cada ciclo de 21 dias, por 4 ciclos; seguidos 

de paclitaxel 80 mg/m2 EV semanalmente durante 

12 semanas, com trastuzumab 8 mg/kg EV, durante 

90 minutos como dose de impregnação no 1º ciclo e 

depois 6 mg/kg EV como dose de manutenção, a cada 

21 dias, por 4 ciclos. Terminou a terapêutica sistémica 

neo-adjuvante, sem efeitos tóxicos relevantes. 

Efetuou RM mamária com contraste, tendo como ob-

jetivo a avaliação da resposta à quimioterapia. Este 

FIGURA 1. Carcinoma invasivo (NST) pouco 
diferenciado diagnosticado em biópsia  
pré-terapêutica (hematoxilina e eosina x 40).
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exame confirmou uma resposta muito favorável, em-

bora parcial, existindo nesta altura focos milimétricos 

de hipersinal, com intensidade reduzida, medindo no 

seu conjunto 33 x 19 mm (Fig. 3). Na axila homolate-

ral identificava-se algum componente ganglionar sem 

características de sinal suspeitas.

Seguiu-se tumorectomia com esvaziamento ganglio-

nar axilar – mastectomia radical modificada. O exa-

me anátomo-patológico da peça operatória relatava 

tumor residual de 5 mm, distando mais de 10 mm de 

qualquer das margens cirúrgicas, sem invasão mus-

cular, cutânea, vascular ou perineural. Foram isola-

dos 11 gânglios sem metástases.

Posteriormente à cirurgia iniciou tratamentos de ra-

dioterapia e retomou terapêutica com trastuzumab 

6 mg/kg EV, a cada 3 semanas, durante 40 semanas 

até perfazer um ano de terapêutica. Terminou os 

tratamentos de radioterapia em setembro 2014, 

com doses totais de irradiação de 50 Gy na parede 

torácica, 60 Gy na loca tumoral e 50 Gy nos gânglios 

supraclaviculares.

Em virtude da realização de terapêutica com tras-

tuzumab a longo prazo, devido ao risco significativo 

de cardiotoxicidade, está preconizada a monitoriza-

ção da função cardíaca com a realização de ecocar-

diograma com uma periodicidade de 3 meses.8 Tem 

realizado ecocardiogramas e tem mantido fração de 

encurtamento de 39%.

Em junho de 2015 a doente apresenta-se assintomá-

tica e com menstruações regulares. Clinicamente, 

apresenta apenas discreta induração no local da tu-

morectomia e alterações de pigmentação na região 

da pele irradiada, sem edema do membro superior 

ipsilateral.

Doentes que tenham completado o tratamento para 

cancro da mama, sem sinal de doença residual, de-

vem manter acompanhamento regular anual, sendo 

que nos primeiros 5 anos de follow-up as doentes são 

seguidas pelo cirurgião e pelo oncologista de forma 

alternada.2 Na primeira avaliação imagiológica (ma-

mografia e ecografia mamária) efetuada após con-

clusão da terapêutica, não existem imagens sugesti-

vas de doença neoplásica maligna, sendo classificada 

como BI-RADS ACR 2 bilateral.

Esta doente, por ter tido carcinoma da mama antes 

dos 35 anos, mesmo com apenas uma familiar que 

não é de primeiro grau com carcinoma da mama, tem 

indicação para rastreio genético, que está em curso.

 Discussão
Vários estudos têm comparado o valor da quimiote-

rapia neo-adjuvante com a quimioterapia adjuvante. 

Entre estes, poder-se-á destacar uma meta-análise,9 

que demonstrou que o impacto na sobrevida é se-

melhante. A grande vantagem da modalidade neo-

-adjuvante no cancro da mama localmente avançado 

é a redução do volume tumoral, associado à possi-

bilidade de cirurgia conservadora, com aumento na 

taxa de tumorectomias.10 Tendo em consideração a 

FIGURA 2. Índice de proliferação elevado avaliado 
através da marcação nuclear com o anticorpo Ki6 
(imunohistoquímica x 40).

FIGURA 3. HER-2 - expressão membranar intensa 
do HER-2 traduzindo amplificação do gene 
(imunohistoquímica x 40).
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A literatura científica e os 75 mm de maior diâmetro 

deste tumor, a indicação para quimioterapia neo-ad-

juvante tornou-se evidente.

Uma meta-análise liderada pela Food and Drug 

Administration (FDA), que incluiu 13.125 doentes, 

concluiu que a taxa de resposta patológica completa 

(RPC) após terapêutica neo-adjuvante para tumores 

recetores hormonais negativos e HER-2 positivos é 

de 50%,11 não se tendo verificado nesta doente. No 

entanto, tratava-se de uma lesão de grandes dimen-

sões, tendo sofrido um decréscimo de 95%, o que 

permitiu uma cirurgia conservadora com ressecção 

R0. A RPC aumenta a sobrevivência aos 10 anos 

para o dobro.11 

O ensaio clínico NOAH (Neoadjuvant and adjuvant 
trastuzumab in patients with HER2-positive locally 
advanced breast cancer) comparou dois grupos de 

mulheres com cancro da mama HER-2 positivo, sen-

do que ambos foram tratados com quimioterapia 

neo-adjuvante, mas em que apenas um deles foi tra-

tado com 1 ano de trastuzumab adjuvante em adi-

ção a trastuzumab neo-adjuvante. O grupo tratado 

com trastuzumab obteve uma sobrevivência livre 

de eventos de 71% [95% CI 61–78; n=36 events] vs 
56% [46–65; n=51 events] no grupo sem trastuzu-

mab.12 Estes resultados reforçam a decisão da esco-

lha do tratamento prescrito.

A apresentação deste caso pretende ilustrar os ex-

celentes resultados clínicos alcançados com tera-

pêutica biológica dirigida ao HER-2 em regime neo-

-adjuvante e adjuvante, assim como a melhoria de 

prognóstico neste subtipo da doença, anteriormen-

te considerada de pior prognóstico.
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Rotura do Seio de Valsalva:  
O Buraco Escondido

Sinus of Valsalva rupture: The Hidden Hole
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 Resumo
Congénitos ou adquiridos, os aneurismas do seio de Valsalva, permanecem assintomáticos em cerca de 

25% dos casos. Quando se dá a sua rotura as formas de apresentação podem variar, caracterizando - uma 

patologia já de si pouco frequente – como um desafio diagnóstico. 

Os autores apresentam o caso de uma doente de 48 anos, sem antecedentes pessoais relevantes com 

rotura do seio de Valsalva para a aurícula direita que, apesar da apresentação clássica, com sintomatolo-

gia de insuficiência cardíaca congestiva, foi, desde o início, de difícil diagnóstico, pois apenas ao terceiro 

exame ecocardiográfico se conseguiu identificar. Este atraso diagnóstico conduziu à realização de muitos 

outros exames para exclusão/confirmação dos diversos diagnósticos diferenciais que se foram impondo.

A doente acabou por ser operada após diagnóstico correto com resolução completa do quadro clínico.

PALAVRAS-CHAVE: Insuficiência Cardíaca; Lesões Cardíacas; Seio Valsalva
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 Introdução
Congénitos ou adquiridos, os aneurismas do seio de 

Valsalva, permanecem assintomáticos em cerca de 

25% dos casos.1 Quando se dá a sua rotura as formas 

de apresentação podem variar, caracterizando - uma 

patologia já de si pouco frequente – como um desafio 

diagnóstico. 

 Caso Clínico
Doente de 48 anos, costureira, natural e residente 

nas Caldas da Rainha transferida para o nosso Hos-

pital em dezembro de 2012 por quadro de dispneia 

com hipoxemia, associada a derrame pleural bilateral 

de etiologia a esclarecer.
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tória de reação urticariforme após exposição ao pó 

e ao enxofre e cirurgia a varizes dos membros infe-

riores pós-tromboflebite. Negava hábitos tabágicos, 

etanólicos e medicação habitual.

Da história atual – vacinada para gripe sazonal cerca 

de dois meses antes. Um mês depois inicia aparente 

síndrome gripal pelo qual foi observada e medicada 

pelo médico de família.

Por agravamento progressivo do quadro com to-

racalgia na base do hemitórax direito, de carac-

terísticas pleuríticas parcialmente aliviada pelos 

analgésicos, dispneia de agravamento progressivo, 

ortopneia, dor retroesternal tipo aperto, tosse não 

produtiva, edemas dos membros inferiores e dimi-

nuição da diurese recorre por duas vezes ao Serviço 

de Urgência do Hospital da área de residência. Na al-

tura negava lipotímia, febre, diaforese, expetoração 

ou palpitações. Terá realizado exames complemen-

tares de diagnóstico e tido alta encaminhada nova-

mente para o médico de família.

Nessa semana volta a ser observada pelo médico 

de família e noutra consulta médica particular. A 

pedido deste último fez avaliação laboratorial e eco-

cardiograma que documentou “aurícula esquerda 

ligeiramente dilatada, pequeno derrame pericárdico 

posterior e regurgitação mitral moderada.” Realiza 

ainda tomografia computorizada (TC) de tórax, que 

revelou derrame pleural bilateral. Foi medicada com 

hidrocortisona, gabapentina, paracetamol/tiocolqui-

cosido e acetilsalicilato de lisina.

Por persistência do quadro foi encaminhada para 

a CUF Torres Vedras Clínica, onde foi admitida em 

internamento a 14/12/2012. Na altura apresen-

tava-se dispneica em repouso, acianótica, tensão 

arterial 130/85 mmHg e pulso 100 ppm. Apirética. 

À auscultação identificado sopro sistólico II/VI audí-

vel em todo o precórdio e na auscultação pulmonar 

apresentava diminuição do murmúrio vesicular nas 

bases com crepitações bilaterais. Dos exames rea-

lizados então refere-se: laboratorialmente Hb 12,5 

g/dL PCR 2,4 mg/dL; AST 84 U/l, ALT 226U/l, GGT 

458 U/l e fosfatase alcalina 259 U/l; gasimetria 

com hipoxemia ligeira 76% e imagiologicamente, 

radiografia de tórax sugerindo estase pulmonar e 

derrame bilateral (Fig. 1) e em reavaliação por TC 

– “derrame pleural bilateral, mais expressivo à direi-

ta condicionando atelectasia passiva homolateral, 

derrame pericárdico e hepatomegalia homogénea”. 

Realizada toracocentese diagnóstica, cuja análise 

bioquímica foi compatível com transudado mas com 

isolamento de Escherichia  coli multisensível, tendo 

sido instituída terapêutica antibiótica com amoxici-

lina/ácido clavulânico.

Dos restantes exames laboratoriais destacava-se 

painel de auto-imunidade negativo, serologias para 

VIH e hemoculturas negativas. Velocidade de sedi-

mentação 22 mm/h.

FIGURA 1. Radiografia do tórax PA.

FIGURA 2. Imagem intra-operatória do orifício de rotura 
do seio de Valsalva.
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Teve alta melhorada após sete dias de internamen-

to medicada com amoxicilina/ácido clavulânico 

875/125 mg 2 x dia; furosemido 40 mg 2 x dia; eso-

meprazol 20 mg 1 x dia; ibuprofeno 400 mg 3 x dia e 

carbonato de cálcio 500 mg 3 x dia.

Cinco dias após alta por reaparecimento de disp-

neia, desta vez de instalação aguda, associada a 

dor abdominal nos quadrantes superiores e edema 

assimétrico dos membros inferiores – predomínio 

direito, foi reinternada. Laboratorialmente desta-

cava-se D-dímeros 1200 ng/mL, marcadores de 

necrose miocárdica negativos e manutenção de 

padrão citocolestático. Repete TC que documen-

ta “progressão de derrame pleural livre bilateral, 

derrame cisural à direita e ligeiro à esquerda. Dimi-

nuição difusa da transparência do parênquima pul-

monar sobretudo lobo superior e lobo médio com 

alguns focos algodonosos. Ligeira progressão do 

derrame pericárdico.”

Admitida hipótese de tromboembolismo pulmonar 

foi instituída terapêutica com enoxaparina, altura 

em que foi pedida transferência para a Unidade de 

Cuidados Intensivos (UCIP) do nosso hospital.

Na admissão a doente apresentava-se eupneica 

em repouso, com dispneia para pequenos esforços. 

Hemodinamicamente com perfil tensional normal 

mas taquicardíaca 110 bpm rítmico. Dos exames 

realizados na UCIP: Ecocardiograma (ECG) - ta-

quicardia sinusal sem alterações da repolarização; 

gasimetria arterial - pH 7,483, pCO
2
 37,2 mmHg, 

p0
2
 74,6 mmHg, Sat0

2
 95%, HCO

3
 27,1 mmol 

(FiO
2
-21%), laboratorialmente - Hb 13,2 g/dL, leuc 

8.100ul com 66% (Neut), plaq 255.000ul, creatini-

na plasmática 1,17 mg/dL, LDH 232U/l, TGO 30U/l, 

TGP 80U/l, GGT 222U/l, FA 206U/l, bil 1,0 mg/dL, 

Ca2+ 8,6 mg/dL, pro-BNP 1587 pg/mL.

Realiza então segundo ecocardiograma a 27/12 cujo 

relatório descreve: 

“Válvula mitral não espessada, com normal excursão 

diastólica, sem prolapso, insuficiência mitral ligeira; 

válvula aórtica tricúspide, sem alterações; válvulas 

tricúspide e pulmonar sem alterações estruturais, 

insuficiência tricúspide ligeira. HTP ligeira a modera-

da (PSAP= 45 mmHg). Pressão na AD estimada em 

5 mmHg e colapso inspiratório da veia cava inferior; 

raiz da aorta não dilatada; ventrículo esquerdo não 

dilatado e sem hipertrofia das paredes. Boa função 

sistólica global e segmentar (fração ejeção 70%); au-

rícula esquerda e cavidades direitas não dilatadas; 

derrame pericárdico posterior, retroauricular, de pe-

quena/média dimensão (máx. 11 mm), sem qualquer 

repercussão hemodinâmica.”

Para exclusão da hipótese diagnóstica de tromboem-

bolismo pulmonar e melhor esclarecimento do qua-

dro realiza ainda angio-TC toraco-abdómino-pélvica: 

“Derrame pleural bilateral, de moderado volume, 

FIGURA 3. Imagem intra-operatória do orifício de rotura 
do seio de Valsalva.

FIGURA 4. Imagem intra-operatória do patch de 
encerramento do orifício.
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sobretudo dos lobos inferiores. As artérias pulmo-

nares encontram-se permeáveis e de calibre man-

tido, não se documentando sinais categóricos de 

tromboebolismo pulmonar, desde o tronco comum 

até aos ramos segmentares dos vários lobos.

Na avaliação do parênquima pulmonar não docu-

mentamos condensações alveolares, opacidades 

nodulares ou lesões cavitadas, contudo registamos 

opacidades em vidro despolido dispersas, de carac-

terísticas inespecíficas, bem com discreto espes-

samento intersticial de carácter reticular nos apéx 

pulmonares. Avaliação abdominal e pélvica sem alte-

rações relevantes.”

Realizado ajuste da terapêutica cardiológica com 

carvedilol, furosemida e espironalactona. Por esta-

bilidade clínica e melhoria sintomática a doente é 

transferida para o internamento geral.

Nessa altura é auscultado sopro cardíaco holossis-

tólico IV/VI pelo que foi solicitado novo ecocardio-

grama (terceiro) que então documentou: “imagens 

sugestivas de rotura do seio de Valsalva com shunt 

esquerdo-direito direcionado para aurícula direita. 

Não se confirmaram os diagnósticos anteriores de 

insuficiência valvular ou hipertensão pulmonar. Não 

se registou derrame pericárdico. Sem regurgitação 

aórtica. Função sistólica conservada.”

Realizou posteriormente ressonância magnética car-

díaca que confirmou o diagnóstico ecocardiográfico.

Mantendo-se a doente sintomática (classe III NYHA) 

e refratária à terapêutica instituída foi contactada a 

Cirurgia Cardíaca, que após avaliação da doente co-

locou a indicação cirúrgica.

Neste contexto a doente foi transferida para o CUF 

Infante Santo Hospital. Operada a 07/01/2013, um 

mês e meio após o início dos sintomas e 4 dias após o 

diagnóstico correto. Submetida a correção cirúrgica 

da fístula do seio de Valsalva para a aurícula direita 

sem complicações (Figs. 2, 3 e 4), efetuando-se o en-

cerramento com patch de pericárdio autólogo.

Um ano e meio depois a doente encontra-se assinto-

mática e sem necessidade de terapêutica para insu-

ficiência cardíaca.

 Discussão
Descrito pela primeira vez em 1840 por Thurnam e 

mais tarde, em 1939, por Hope, o aneurisma do seio 

de Valsava mantém-se na literatura como patologia 

rara.1,2 De etiologia congénita ou adquirida, 25% dos 

casos permanecerão assintomáticos durante a vida 

dos doentes, achados apenas em exames de rotina.3

Quando sintomáticos as formas de apresentação 

podem ser por sinais compressivos das estruturas 

adjacentes ou por rotura para o coração direito. 

Outras formas de apresentação podem incluir o 

enfarte agudo do miocárdio (por compressão de 

artéria coronária), a morte súbita, bloqueio auricu-

lo-ventricular completo (por compressão de tecido 

de condução), tamponamento cardíaco (rotura para 

o pericárdio), endocardite e raramente por doença 

tromboembólica cerebro-vascular.3,4

Esta patologia constitui cerca de 1% das cardiopa-

tias congénitas e pode estar associada a outras mal-

formações. Quando secundário pode surgir como 

complicação de sífilis, na síndrome de Marfan, doen-

ça de Behçet ou como complicação de endocardite.2

O diagnóstico raramente é feito antes da segunda/

terceira décadas de vida e geralmente surge por 

sintomatologia de insuficiência cardíaca associada a 

rotura, mais frequentemente para a aurícula direita. 

A rotura pode ser espontânea ou associada a trauma 

ou esforço físico.1-3

A clínica é variável dependendo de múltiplos fatores 

mas principalmente do tempo de instalação, da cavi-

dade comunicante e do volume de fluxo sanguíneo, 

podendo ter apresentação súbita ou insidiosa.3

A mortalidade aos dois meses é extremamente ele-

vada, se não tratado.

Blackshear documentou 3 estadios de progressão 

aquando da rotura: 1) Precordialgia ou dor abdomi-

nal no quadrante superior direito; 2) Dispneia em 

esforço ou em repouso, aguda ou progressiva; 3) 

Tosse; dispneia; edema e oliguria.5

Para além destes sintomas/sinais, o achado mais fre-

quente é a auscultação de um sopro sisto-diastólico 

ou contínuo no bordo esquerdo do esterno.1-4
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OA técnica gold-standard para diagnóstico é atualmen-

te a ressonância magnética cardíaca, contudo o eco-

cardiograma transesofágico ou transtorácico podem 

detetar até mais de 75% dos aneurismas.5,6

Eletrocardiograficamente a alteração mais frequen-

te é a taquicardia sinusal.

O tratamento consiste em terapêutica otimizada para 

a insuficiência cardíaca e posteriormente na correção 

da fístula, geralmente com muito bom prognóstico e 

baixa mortalidade <2%. A abordagem clássica é por 

cirurgia cardíaca mas para doentes mais instáveis em 

que o bypass cardiopulmonar possa estar contra-indi-

cado, e em casos selecionados, é possível o encerra-

mento do seio por via percutânea.7-13

O caso apresentado reflete a apresentação clínica 

clássica de uma rotura do seio de Valsava mas não 

corretamente identificado à partida nos dois primei-

ros ecocardiogramas realizados o que condicionou a 

marcha de diagnóstico que foi realizada. Os autores 

pretendem com este caso alertar para uma patologia 

que pode passar despercebida pela raridade e pela 

dificuldade diagnóstica principalmente quando a 

instalação é mais insidiosa. 

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Não existiram fontes 
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Sarcoidose Cutânea Mimetizando 
Infeção de Tecidos Moles

Cutaneous Sarcoidosis Mimicking Soft Tissue Infection
Marisa André1,2, Margarida Lopes-Silva3, Vanda Bexiga3,4, Ana Afonso5

 Resumo
Os autores descrevem caso clínico de uma criança do sexo feminino de três anos de idade com dermatose 

localizada na hemiface esquerda com poucos dias de evolução constituída por pápulas, pústulas e peque-

nas ulcerações exsudativas, indolores que os pais associavam a picada de inseto.

Sem outra sintomatologia de órgão e/ou sistema.

Analiticamente salientava-se apenas elevação da enzima de conversão da angiotensina.

Por não resposta a sucessivas terapêuticas médicas conservadoras instituídas foram efetuadas biopsias 

cutâneas que corroboraram hipótese diagnóstica de sarcoidose cutânea, pelo que foi instituído trata-

mento com corticoterapia sistémica, com rápida resolução clínica.

PALAVRAS-CHAVE: Criança; Doenças da Pele; Sarcoidose

KEYWORDS: Child; Sarcoidosis; Skin Diseases
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 Introdução
A sarcoidose é uma doença granulomatosa multis-

sistémica de causa desconhecida.1,2

A maioria dos poucos casos clínicos pediátricos des-

critos na literatura ocorreu na faixa etária dos 13-15 

anos. As alterações imunológicas classicamente as-

sociadas a esta patologia são a diminuição da hiper-

sensibilidade retardada e um aumento da resposta 

TH1 nos locais afetados pela doença.1,2

A apresentação clínica varia de acordo com o(s) ór-

gãos envolvidos. 

Estão descritas duas apresentações distintas em 

idade pediátrica: Crianças mais velhas com doença 

multissistémica semelhante à forma adulta com in-

filtrados pulmonares e linfadenopatias hilares. Em 

crianças com menos de 4 anos é extremamente rara 

e surge a tríade constituída por erupção cutânea, 

uveíte e artrite. O diagnóstico é confirmado por 
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histopatologia de biopsia das lesões evidenciando 

granulomas não caseosos.3-6

Deve ser feita exclusão de outras doenças granulo-

matosas.1,5

O prognóstico é indefinido dado a raridade da doen-

ça na população pediátrica, mas parece ser mais 

reservado quanto mais precoce for a apresentação 

clínica.1,2,7

 Caso Clínico
Os autores descrevem o caso clínico de uma menina 

caucasiana de três anos, referenciada a consulta de 

dermatologia pediátrica por dermatose de apare-

cimento recente na hemiface esquerda constituída 

por pápulas eritemato-violáceas, induradas, pústu-

las e pequenas ulcerações com exsudado sero-puru-

lento, indolores que surgiram após picada de artró-

pode, segundo os pais da criança (Fig. 1).

A criança contactava diariamente com uma diversi-

dade de animais domésticos em casa da avó: cães, 

gatos, coelhos, galinhas e peixes.

Já tinha sido instituída terapêutica médica conserva-

dora com sucessivos antifúngicos, antibióticos e cor-

ticosteroides tópicos associados a anti-histamínicos 

orais, sem melhoria clínica.

Analiticamente salientava-se apenas discreta elevação 

da enzima de conversão da angiotensina de 88 U/L.

Após interrupção de todas as terapêuticas prescri-

tas, foi feita colheita do exsudado para exame micro-

biológico (bacteriológico, incluindo micobactérias, 

parasitológico e micológico) e realizadas duas biop-

sias cutâneas para histologia e exame microbiológico 

(à semelhança do exsudado).

O exame microbiológico do exsudado bacteriológi-

co quer do exsudado quer da biopsia cutânea foram 

negativos.

A histologia evidenciou infiltrado linfoplasmocitário 

esboçando granuloma sem necrose (Figs. 2 e 3).

Foi instituída corticoterapia oral (1 mg/kg/dia) com 

rápida melhoria clínica após poucas semanas de tra-

tamento, pelo que se iniciou desmame da terapêuti-

ca após 8 semanas de tratamento, com manutenção 

da resolução do quadro clínico e sem aparecimento 

de outra sintomatologia de órgão e/ou sistema, após 

um período de follow-up de 3 anos (Fig. 4).

 Conclusão
Este relato é interessante dada a raridade de inci-

dência desta doença, sobretudo abaixo dos 4 anos 

de idade, o seu mimetismo clínico com uma infeção 

de tecidos moles, o facto de ter apenas manifestação 

cutânea única sem associação a outra sintomatolo-

gia de órgão ou sistema até à data e salienta a im-

portância de se equacionar esta patologia mediante 

FIGURA 1. Pápulas eritemato-violáceas induradas, 
nódulos e pequenas erosões, com tratos fistulosos 
subcutâneos.

FIGURA 2. (H&Ex40) Infiltrado linfoplasmocitário com 
orla de linfócitos periférica esboçando granuloma, sem 
necrose. 
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dermatose de apresentação mais atípica, ainda que 

em população pediátrica.
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FIGURA 3. (H&Ex100) Infiltrado linfoplasmocitário com 
orla de linfócitos periférica esboçando granuloma, sem 
necrose. FIGURA 4. Apresentação clínica após corticoterapia oral.
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Sarcoma da Artéria Pulmonar: 
Restadiamento por Ecoendoscopia Brônquica

Pulmonary Artery Sarcoma:  
Endobronchial Ultrasound Restaging 
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 Resumo
A ecoendoscopia brônquica possui uma elevada rentabilidade no diagnóstico e estadiamento ganglionar 

mediastínico de neoplasias com envolvimento torácico. Os autores apresentam um caso de sarcoma da 

artéria pulmonar cuja abordagem multidisciplinar e restadiamento minimamente invasivo por ecoendos-

copia brônquica se revelaram cruciais na instituição de uma terapêutica correta, com impacto na sobre-

vivência. 
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KEYWORDS: Bronchoscopy; Endoscopic Ultrasound-Guided Fine Needle Aspiration; Neoplasm Staging; 

Pulmonary Artery; Sarcoma/ultrasonography
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 Introdução
A ecoendoscopia brônquica linear emergiu no sécu-

lo XXI como um exame minimamente invasivo que 

faculta a aquisição de material em lesões extralumi-

nais, aumentando a rentabilidade e segurança técni-

ca (Fig. 1).1 

Foi desenvolvida a pensar especificamente no estadia-

mento ganglionar mediastínico do carcinoma de não 

pequenas células, nomeadamente antes da ressecção 

cirúrgica ou de tratamentos combinados. À exceção 

das estações ganglionares da região aorta-pulmonar 

todos os gânglios linfáticos podem ser abordados e 

puncionados com uma sensibilidade de cerca de 90% 

na literatura nacional e internacional.2

De igual forma, a ecoendoscopia linear tem, gradual-

mente, substituído outras modalidades diagnósticas 

em situações específicas.3 Existe uma tendência para 

a diminuição da execução de broncoscopia convencio-

nal quando a lesão é extraluminal, redução do número 

de PATT quando a lesão principal cursa com adeno-

patias mediastínicas e um decréscimo na realização 

de mediastinoscopia, toracoscopia ou toracotomia 

exploradora na caracterização de lesões suspeitas. 
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Relata-se um caso em que esta técnica foi crucial no 

correto restadiamento, prognóstico e abordagem 

terapêutica.

 Caso Clínico
Doente de 42 anos, sexo masculino, raça caucasia-

na, ex-fumador de 20 unidades maço ano, recorre 

a Consulta de Pneumologia para reavaliação clínica 

em 2008 após segundo episódio de pneumonia ad-

quirida na comunidade localizada no terço inferior 

do campo pulmonar esquerdo em radiografia de tó-

rax. Foi solicitada tomografia computorizada (TC) do 

tórax que revelou ausência de lesões no parênquima 

pulmonar mas imagem intraluminal no ramo esquer-

do da artéria pulmonar colocando-se os diagnósti-

cos diferenciais de tromboembolismo pulmonar ou 

tumor intra-arterial. A ressonância magnética torá-

cica foi sugestiva de neoplasia. Submetido a pneu-

mectomia esquerda, com esvaziamento ganglionar 

e ressecção vascular sendo o exame anátomo-pa-

tológico compatível com sarcoma pleomórfico da 

artéria pulmonar (Fig. 2). Realizada quimioterapia 

(ifosfamida, epirrubicina) e radioterapia adjuvante 

com boa tolerância. Verificada estabilidade clínica 

e imagiológica, sem evidência de recidiva, nos cinco 

anos subsequentes. 

FIGURA 1. Extremidade distal do ecoendoscópio brônquico com transdutor ultrassónico e agulha dedicada de 22G.

FIGURA 2. Sarcoma epitelioide com origem na parede da artéria pulmonar e oclusão do lúmen vascular.  
Coloração de hematoxilina e eosina (A) e imunomarcação para actina do músculo liso (B), positiva na parede arterial 
e em células neoplásicas.
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Em angio-TC de controlo em 2013 foi detetada pe-

quena imagem de repleção de contraste e mínimo 

espessamento na bainha do tronco comum da arté-

ria pulmonar, colocando-se a hipótese de alteração 

cicatricial motivada pela manipulação cirúrgica pré-

via versus recidiva tumoral (Fig. 3). A localização da 

lesão e antecedentes do doente implicavam um ris-

co acrescido e uma baixa rentabilidade para outros 

procedimentos diagnósticos pelo que foi submetido 

a ecoendoscopia brônquica. Foi confirmada a exis-

tência de formação hipoecogénica heterogénea com 

cerca de 12 mm de maior espessura, em íntimo con-

tacto com a artéria pulmonar (Fig. 4). Realizadas pun-

ções aspirativas transbrônquicas ecoguiadas cujo 

exame em citobloco permitiu efetuar o diagnóstico 

de recidiva tumoral (abundante celularidade com 

agrupamentos de células predominantemente epi-

telioides com pleomorfismo marcado, anisocariose e 

FIGURA 3. TC de tórax evidenciando imagem de 
densidade tecidular no contorno da artéria pulmonar 
direita, com maior eixo transverso com 15 mm e 
anteroposterior com 8 mm (seta). 

FIGURA 4. Imagem ecoendoscópica evidenciando a 
estrutura vascular por Doppler (azul e vermelho) e 
lesão hipoecogénica heterogénea adjacente (setas), 
correspondente à recidiva do sarcoma da artéria 
pulmonar. 

FIGURA 5. Citologia aspirativa demonstrando esfregaços com elevada celularidade, constituídos por células 
epitelioides, com anisocariose e hipercromasia nuclear (May-Grunwald-Giemsa x 40) (A) e cell-block com marcação 
imunohistoquímica positiva para CD31 em células neoplásicas (B).
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AE3, CD31 e focal para CD32 (Fig. 5). Reiniciada qui-

mioterapia com taxano e gencitabina. A TC de con-

trolo aos 6 meses demonstrou existência de doença 

estável com diminuição das dimensões do espessa-

mento anteriormente referido na parede da artéria 

pulmonar. A tomografia de emissão de positrões não 

revelou fixação anómala do radiofármaco neste local. 

Solicitada a repetição da ecoendoscopia brônquica 

para reavaliação ao 10º mês cujas punções foram ne-

gativas para células malignas. Sete anos após o diag-

nóstico inicial encontra-se com doença estável, sob 

vigilância clínica e imagiológica. 

 Discussão
O sarcoma da artéria pulmonar é uma neoplasia ex-

tremamente rara. Foi descrito por Mandelstamm em 

1923 existindo cerca de 220 casos publicados na li-

teratura internacional.4 É um tumor mesenquimato-

so maligno com elevada mortalidade que ocorre ha-

bitualmente nos grandes vasos, nomeadamente na 

artéria pulmonar e menos frequentemente na aorta 

e veia cava inferior. Apresenta crescimento endolu-

minal com obstrução vascular, podendo por vezes 

ser interpretado como tromboembolismo crónico 

devido à evolução clínica semelhante, com hiperten-

são pulmonar e cor pulmonale.

O diagnóstico é frequentemente realizado em peça 

cirúrgica sendo difícil em amostras mais pequenas. 

Na literatura, o diagnóstico ou estadiamento destas 

lesões por punção aspirativa ocorre apenas em es-

cassos relatórios.4 A esperança de vida média ronda 

os 12-18 meses após o início dos sintomas, com uma 

sobrevivência média estimada de 22% após 1 ano, 

podendo metastizar para o sistema nervoso central, 

pâncreas, suprarrenais e pulmão.5 As opções tera-

pêuticas englobam habitualmente a cirurgia com 

quimioradioterapia adjuvantes. O presente caso di-

ferencia-se pela boa resposta ao tratamento e longa 

sobrevivência. 

Do ponto de vista anatomopatológico os sarcomas 

da artéria pulmonar revelam-se a nível da íntima ar-

terial sendo indiferenciados, com células fusiformes 

ou epitelioides e atipia nuclear marcada. Por imu-

nohistoquímica a maioria dos casos descritos cora 

focalmente para CD34 e CD31. 

Na abordagem deste doente, o trabalho multidisci-

plinar foi fundamental no que concerne ao diagnós-

tico e estadiamento, proporcionando uma terapêu-

tica adequada. O correto restadiamento foi possível 

com base na ecoendoscopia brônquica, que face aos 

antecedentes e localização da lesão demonstrou 

ser o exame com melhor relação risco-benefício. A 

identificação ecoendoscópica do tumor, a distinção 

das estruturas vasculares adjacentes por Doppler e 

a punção controlada em tempo real traduzem as po-

tencialidades deste equipamento, que revolucionou 

a abordagem das estruturas adjacentes à via aérea.
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Schwanoma Gástrico: Tumor Raro

Gastric Schwannoma: Infrequent Tumor
Nelson José Silva1, Luís Galindo1, Sofia L Santos2, Paula Borralho2, Ricardo Girão1,3

 Resumo 
Os schwanomas gastrointestinais são tumores muito pouco frequentes, sendo o estômago a sua prin-

cipal localização no tubo digestivo. O diagnóstico pré-cirúrgico é difícil, sendo obrigatório a ressecção 

completa com margens livres, pois o diagnóstico diferencial com neoplasias malignas ou potencialmente 

agressivas só é possível na peça operatória. Apresentamos um caso clínico típico de schwanoma gástrico 

cujo tratamento cirúrgico apropriado e diagnóstico definitivo acertado tem implicações prognósticas.

PALAVRAS-CHAVE: Neurilemoma/cirurgia; Neoplasias do Estômago; Proteína S-100

KEYWORDS: Neurilemmoma/surgery; S100 Proteins; Stomach Neoplasms

 Introdução
Os schwanomas do estômago são neoplasias raras, 

cerca de 0,2% dos tumores gástricos,1 são essen-

cialmente benignas, com características clínicas, 

endoscópicas e imagiológicas pouco específicas. 

O diagnóstico está dependente de características 

de imunohistoquímica de proteína S-100 positiva. 

Como o diagnóstico histopatológico pré-operató-

rio é difícil, a intervenção cirúrgica minimamente 

invasiva é adequada se todo o tumor for removido 

com margens negativas. Sendo uma situação clínica 

rara é importante o tratamento adequado e o diag-

nóstico definitivo correto, pois terá implicações de 

prognóstico.

 Caso Clínico
Mulher de 64 anos, eurocaucasiana, com antece-

dentes atópicos da pele e duas cesarianas, apre-

sentava queixas de epigastralgias recorrentes. Em 

janeiro de 2015 fez tomografia computorizada (TC) 

espiral com contraste oral que mostrou na face pos-

terior do estômago uma formação nodular sólida 

com 4,5 cm (Fig. 1). A endoscopia digestiva alta (Fig. 

2) e a ultrassonografia endoscópica (Fig. 3) mostram 

na face posterior do corpo distal do estômago um tu-

mor subepitelial hipoecoide heterogéneo de 52 mm. 

A avaliação por patologia clínica estava dentro da 

normalidade. Foi proposto tratamento cirúrgico de 

ressecção gástrica. 
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Efetuada abordagem cirúrgica laparoscópica hí-

brida por 4 incisões, com 2 trocares de 12 mm e 2 

trocares de 5 mm. Foi usada ótica de 10 mm e 30o 

e dissecção e corte com dissector ultrassónico. No 

intra-operatório, após abertura do ligamento gas-

trocólico, confirma-se o tumor exofítico da parede 

posterior do corpo distal/antro gástrico (Fig. 4). 

Decidiu-se realizar uma gastrectomia parcial distal, 

com transseção duodenal e do corpo gástrico com 

sutura mecânica. Foi feita mini-laparotomia para 

remoção da peça operatória e execução extracor-

pórea da continuidade intestinal com gastrojeju-

nostomia tipo Billroth II.

O pós-operatório decorreu sem intercorrências, ini-

ciou dieta oral no 1º dia e teve alta clínica hospitalar 

no 3º dia. Catamenese dentro da normalidade e boa 

adaptação ao regime alimentar adequado. 

No estudo anátomo-patológico a descrição macros-

cópica mostra subjacente à mucosa, na espessura da 

parede, um tumor com 50 x 43 x 40 mm de aspeto 

nodular, firme, branco amarelado. A avaliação mi-

croscópica com hematoxilina e eosina (H&E) mostra 

na parede gástrica neoplasia mesenquimatosa de 

padrão fasciculado, constituída por células fusifor-

mes com núcleos vesiculosos, monomórficos e cito-

plasmas de limites mal definidos. Não se observam 

áreas de necrose nem figuras de mitose (0 x 50 HPF) 

(Fig. 5), mas foi baseado na observação do estudo de 

imunohistoquímica negativo para CD117 e actina, e 

positivo para S-100 (Fig. 6), que se fez o diagnóstico 

definitivo de schwanoma gástrico. 

FIGURA 1. Imagens de TC com contraste oral - tumor da parede posterior do estômago.

FIGURA 2. (A) Endoscopia digestiva alta - tumor da parede gástrica; (B) Ultrassonografia endoscópica - lesão subepitelial 
- diâmetro máximo de 52,8 mm.
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 Discussão
Os schwanomas são tumores pouco frequentes que 

surgem das células de Schwann nas bainhas neurais. 

Raramente surgem no tubo digestivo, sendo respon-

sáveis por 0,4 a 1% dos tumores submucosos.2 Os 

schwanomas gástricos são tumores benignos raros. O 

estômago é a localização mais frequente dos schwa-

nomas do tubo digestivo. Estes tumores surgem 

predominantemente nos adultos idosos e do sexo 

feminino.3 São tumores pouco sintomáticos e/ou com 

síndromes clínicas inespecíficas. As características 

endoscópicas, por ultrassonografia endoscópica e to-

mográficas são também inespecíficas e semelhantes 

aos GIST (do inglês gastrointestinal stromal tumors) e 

outros tumores da parede intestinal extra mucosos. 

O diagnóstico definitivo só é possível com estudo his-

topatológico das peças operatórias. As características 

histopatológicas dos schwanomas do tubo digestivo 

são diferentes dos schwanomas dos tecidos moles. 

Os achados histopatológicos com H&E são sobre-

poníveis aos GIST. O estudo de imunohistoquímica 

é determinante para o diagnóstico definitivo. Positi-

vidades para CD34 e CD117 apontam para tumores 

GIST, e a positividade para proteína S-100 é diagnós-

tica de schwanomas. O schwanoma gástrico deve ser 

distinguido do GIST, mas também dos tumores com 

proteína S-100 + malignos, nomeadamente sarcoma 

e melanoma metastático. Apesar de estes tumores 

terem comportamento benigno, perante a incapaci-

dade pré-operatória de diagnóstico diferencial com 

FIGURA 3. Cirurgia (A) Após abertura do ligamento 
gastrocólico - tumor da parede gástrica posterior 
distal; (B) Minilaparotomia para remoção da peça;  
(C) Peça operatória de gastrectomia parcial distal - 
vista da parede posterior.

FIGURA 4. H&E (A) x 4 (B) x 40.
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tumores submucosos potencialmente malignos ou 

malignos, é obrigatório que o tratamento adequado 

implique a excisão completa com margens negativas. 

Atualmente as técnicas minimamente invasivas - lapa-

roscópicas - são ideais para o tratamento cirúrgico. 

Baseado nos casos e séries publicadas o prognóstico 

é bom.
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FIGURA 5. (A) CD117 negativa; (B) Proteína S-100 positiva.
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Sequestro Pulmonar Intralobar:  
A Perícia do Diagnóstico

Intralobar Pulmonary Sequestration: Diagnostic Expertise
Joana Sotto Mayor1, Diogo Rocha2, Dalila Costa1, Olinda Caetano1, Sofia Esperança1,  
António Oliveira e Silva1

 Resumo
Doente de sexo masculino, 22 anos, com antecedentes de infeções respiratórias de repetição. Recorreu 

ao Serviço de Urgência por quadro de toracalgia esquerda de características pleuríticas, tosse pouco pro-

dutiva de expectoração mucopurulenta e temperaturas subfebris (37,7ºC). Analiticamente, parâmetros 

inflamatórios elevados e radiografia de tórax com infiltrado heterogéneo na base esquerda e apagamento 

do ângulo costofrénico esquerdo. Realizou angiografia por tomografia computorizada que revelou áreas 

de consolidação bilaterais, com existência de ramo arterial com origem na aorta a dirigir-se para a área 

coletada do lobo inferior esquerdo, identificando-se infeção respiratória enxertada num sequestro pul-

monar intralobar da base pulmonar esquerda. O processo infecioso foi tratado e o doente orientado para 

lobectomia inferior esquerda.

PALAVRAS-CHAVE: Sequestro Broncopulmonar/diagnóstico

KEYWORDS: Bronchopulmonary Sequestration/diagnosis
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 Introdução
Em 1777, Hubber descreveu uma artéria anómala que 

saía da aorta para suprir um lobo pulmonar inferior di-

reito normal.1 No ano de 1861, Rokitansky e Rektor-

zik descreveram casos que em tudo se assemelham ao 

que atualmente se designa de sequestro pulmonar ex-

tralobar.1 Pryce, em 1946, introduziu o termo seques-

tro pulmonar e definiu toda a sua anatomia.1,2

O sequestro pulmonar (SP) é uma malformação 

congénita rara do trato respiratório inferior, esti-

mando-se que corresponda a 0,15-6,4% de todas as 

malformações congénitas pulmonares. Consiste na 

existência de uma área de tecido pulmonar que não 

comunica normalmente com a árvore traqueobrôn-

quica e que recebe o seu suprimento arterial através 

da circulação sistémica, tipicamente, por um vaso 

acessório da artéria aorta torácica ou abdominal.1 
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em dois tipos: Sequestro pulmonar intralobar (SPI), 

a massa pulmonar anómala está localizada dentro 

de um lobo de pulmão normal e não se encontra 

revestido por pleura visceral própria; e sequestro 

pulmonar extrapulmonar (SPE), em que a massa de 

pulmão anormal, se encontra separada do restante 

parênquima normal por um revestimento de pleura 

visceral próprio. O SPI é mais frequente que o SPE, 

correspondendo a cerca de 75-90% de todos os SP, 

o que possivelmente se deverá aos mecanismos fi-

siopatológicos envolvidos no desenvolvimento de 

cada um deles. 

Os autores apresentam o caso de um jovem admi-

tido ao internamento por quadro de pneumonia 

adquirida na comunidade (PAC) e cuja investigação 

clínica permitiu o diagnóstico de SPI e a adequada 

orientação terapêutica.

 Caso Clínico
Doente de sexo masculino, 22 anos, com antece-

dentes de infeções respiratórias de repetição so-

bretudo na infância; sem hábitos tabágicos ou me-

dicação habitual. 

Recorreu ao Serviço de Urgência (SU) com quadro 

com cerca de quatro dias de evolução de toracalgia 

esquerda de características pleuríticas de agrava-

mento progressivo ao longo do tempo, tosse pouco 

produtiva de expectoração mucopurulenta, tem-

peraturas subfebris (37,7ºC) associadas a astenia. 

Negou náuseas, vómitos, cefaleia, tonturas, queixas 

gastrointestinais ou génito-urinárias.

Ao exame objetivo apresentava apenas à auscultação 

pulmonar (AP) murmúrio vesicular (MV) presente 

bilateralmente e simétrico com crepitações na base 

esquerda; e hemodinamicamente, ligeira taquicardia 

(frequência cardíaca 100 bpm), restante exame sem 

alterações. Analiticamente, parâmetros inflamató-

rios elevados: proteína C-reativa (PCR) 270 mg/L e 

leucócitos 179000/uL. Gasimetria com FiO
2
 21%, 

sem insuficiência respiratória. Radiografia do tórax: 

Infiltrado heterogéneo na base esquerda, com apa-

gamento do ângulo costofrénico esquerdo (Fig. 1).

FIGURA 1. Infiltrado heterogéneo na base esquerda, 
com apagamento do ângulo costofrénico esquerdo.

FIGURA 2. Processo pneumónico bilateral, com maior 
expressão à esquerda e áreas de densidade hídrica 
com bolhas gasosas não comunicantes.

FIGURA 3. Ramo arterial com origem na aorta que se 
dirige para a área coletada, evidenciando o sequestro 
pulmonar intralobar.
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Perante a clínica e os resultados dos exames com-

plementares de diagnóstico, assumiu-se como diag-

nóstico mais provável a PAC. Apesar da ausência de 

insuficiência respiratória e de se tratar de um doen-

te jovem, pela exuberância das alterações identifi-

cadas na radiografia do tórax e acentuada elevação 

dos parâmetros inflamatórios, decidiu-se internar o 

doente para maior investigação e acompanhamento 

terapêutico. Colheu rastreio séptico e iniciou anti-

bioterapia empírica com ceftriaxona e claritromicina.

Logo ao 1º dia de internamento, iniciou quadro de 

dispneia ligeira, dessaturação com necessidade de 

oxigenoterapia a 2 L/min, motivo pelo qual realizou 

angiografia  por  tomografia  computorizada (angio-

-TC), que para além de permitir uma melhor avaliação 

do parênquima e vasculatura pulmonar, permitia o 

despiste de tromboembolismo pulmonar (TEP), que 

foi considerado dadas as queixas de novo de apare-

cimento súbito do doente. Assim, revelou a angio-TC: 

“Áreas consolidativas em ambos os lobos inferiores, 

sendo particularmente mais evidente à esquerda, tra-

duzindo provável processo pneumónico bilateral. No 

lobo inferior esquerdo, a área consolidativa tem asso-

ciadas bronquiectasias císticas, e adjacente a essa e 

com maior expressão nos segmentos basais, observa-

-se área de densidade hídrica (sugerindo líquido) com 

várias bolhas gasosas dispersas, não comunicantes, 

sugerindo eventual líquido espesso/coletado. Coexis-

te um ramo arterial com origem na aorta (transição 

toraco-abdominal) que se dirige para o epicentro da 

área líquida supracitada, sugerindo, considerando a 

idade do examinando, provável infeção respiratória 

enxertada num sequestro pulmonar intralobar da 

base pulmonar esquerda. Não se observam imagens 

inequívocas de TEP.” (Figs. 2 e 3).

Perante o resultado da angio-TC e identificação em 

amostra de hemocultura de cocco Gram positivo, esca-

lou-se antibioterapia para meropenem e vancomicina.

Ao 3º dia de internamento já com antibioterapia 

de largo espectro em curso, apresenta episódio de 

dessaturação grave, dispneia acentuada, com neces-

sidade de máscara de alto débito (MAD), pelo que 

foi transferido para a Unidade de Cuidados Intermé-

dios para maior vigilância e monitorização. Um dia 

depois, já clinicamente estabilizado regressou aos 

cuidados de enfermaria. 

Desde então, com progressiva melhoria clínica e 

analítica, suspendendo ao 8º dia de internamento a 

necessidade de oxigenoterapia. Completou 14 dias 

de antibioterapia com meropenem e vancomicina 

e realizou angio-TC de controlo que revelou: “Me-

lhoria imagiológica significativa com resolução do 

parênquima consolidado que previamente ocupava 

o segmento superior e látero-basal do lobo inferior 

esquerdo. Persistem áreas pneumatizadas no inte-

rior no lobo inferior esquerdo, algumas com níveis 

hidroaéreos, sugerindo em primeira hipótese a pre-

sença de bronquiectasias císticas. Na base pulmonar 

direita com resolução completa do processo conso-

lidativo prévio.” (Figs. 4 e 5).

FIGURAS 4 e 5. Resolução quase total do parênquima consolidado à esquerda e completa à direita. Presença no lobo 
inferior esquerdo de bronquiectasias císticas.
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 Discussão
O SP é uma doença pulmonar rara que pode apre-

sentar-se sob uma de duas variantes possíveis: ex-

tralobar e intralobar, sendo esta última três vezes 

mais frequente que a anterior.1 A forma intralobar 

tem uma distribuição semelhante entre os sexos, 

sendo geralmente diagnosticada após os 20 anos, 

como resultado de pneumonia aguda, mais frequen-

temente na 3ª década de vida.2-5

No que diz respeito à fisiopatologia, a base embrio-

lógica para o desenvolvimento do SP e outras mal-

formações congénitas do trato respiratório inferior 

ainda não está totalmente esclarecida.2,4 Sabe-se 

no entanto que a alteração pode ocorrer numa fase 

muito precoce do desenvolvimento embrionário, an-

tes mesmo da separação das circulações, aórtica e 

pulmonar.5 Uma possibilidade sustentada por vários 

estudos é que todas as malformações que envolvam 

os botões embrionários pulmonares representem um 

espectro da mesma anormalidade embriológica.5,9 

Tipicamente o SPI é revelado secundariamente ao 

aparecimento de sintomas de infeção respiratória 

ou problemas cardíacos.1 Dispneia, cianose, he-

moptises e sinais de insuficiência respiratória são 

frequentemente encontrados nestes doentes1 e a 

grande maioria apresenta antecedentes de infeções 

respiratórias de repetição na infância, o que sendo 

característico, não é obrigatório para o estabeleci-

mento do diagnóstico.6 Se presentes, os sintomas 

cardíacos devem-se à derivação esquerda-direita 

e estão diretamente relacionados com o volume de 

fluxo sanguíneo de que são alvo, o qual por sua vez 

está dependente do calibre do vaso anómalo.7

A radiografia do tórax é um dos principais exames 

para diagnóstico de SP, sendo necessária a arterio-

grafia e tomografia computorizada para confirma-

ção.2,5 Na radiografia do tórax geralmente o SP apre-

senta-se como uma massa radiopaca ou uma área de 

parênquima com densidade difusa. O método mais 

seguro para diagnóstico a abordagem pré-operató-

ria é a arteriografia que tem a capacidade de mostrar 

a artéria sistémica anómala que supre a lesão.8 A to-

mografia computorizada (TC) tem sido utilizada para 

demonstrar características anormais do parênquima 

podendo também identificar o suprimento sanguí-

neo aberrante do pulmão sequestrado.6 Importante 

também a angiografia pré-operatória não só para 

confirmação diagnóstica, mas também demonstra-

ção precisa da origem do suprimento vascular, cru-

cial para o sucesso da intervenção.

O tratamento do SP consiste na ressecção cirúrgica 

do parênquima pulmonar sequestrado. Essa inter-

venção é habitualmente mais simples na variante 

extralobar uma vez que a malformação está bem 

delimitada do pulmão normal pelo seu revestimento 

pleural.9 No caso da variante intralobar, as altera-

ções inflamatórias resultantes das infecões prévias 

podem dificultar o procedimento por distorcerem e 

em alguns casos destruírem o plano intersegmentar. 

Por esse motivo, a lobectomia e não apenas a res-

secção isolada do segmento sequestrado, é muitas 

vezes o tratamento de escolha.9 A realçar que são 

poucas as complicações pós-operatórias do proce-

dimento, que melhora substancialmente a qualidade 

de vida destes doentes.7

O exame anatomopatológico da massa de tecido pul-

monar que constituía o sequestro pulmonar revela 

tipicamente uma massa cística ou sólida que contém 

constituintes normais do pulmão, como músculo liso, 

epitélio brônquico e cartilagem, mas ausência da es-

trutura brônquica e, na maioria dos casos, também 

ausência de comunicação com o tecido pulmonar vi-

zinho.5 Tal como verificaram Halkic et al3 e Louie et 

al,7 a evolução a longo prazo dos doentes operados é 

excelente, confirmando o resultado altamente favo-

rável do tratamento cirúrgico de SPI.7

 Conclusão
O SP é uma condição malformativa que predispõe 

a infeções respiratórias de repetição, mas de difícil 

diagnóstico a menos que seja feita uma investigação 

mais abrangente e direcionada à vasculatura e pa-

rênquima pulmonares. 

O diagnóstico precoce é de extrema importância 

para prevenção de infeções respiratórias de repe-
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tição, muitas vezes, refratárias ao tratamento com 

antibióticos. A TC e a arteriografia são os exames de 

eleição para um diagnóstico seguro e definitivo.

O tratamento clássico passa pela intervenção cirúr-

gica, podendo o doente num curto período de tempo 

após a cirurgia, recuperar importante qualidade de 

vida.
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Síndroma de Vogt-Koyanagi-Harada:  
A Propósito de Um Caso Clínico

Vogt-Koyanagi-Harada Syndrome:  
Apropos of One Case Report
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 Resumo
Relatamos um caso de síndroma de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) ou uveo-meníngea ou uveocutâneo-

-meningoencefálica. É uma doença rara, de etiologia desconhecida, que afeta adultos na terceira e quarta 

década de vida, com maior incidência em mulheres. 

Trata-se de um doente de 31 anos, sexo feminino, com diminuição bilateral da acuidade visual com três 

dias de evolução. Fundoscopicamente evidenciavam-se múltiplas lesões branco-amareladas no polo pos-

terior. A tomografia de coerência ótica e a angiografia fluoresceínica documentavam, respetivamente, a 

existência de descolamentos serosos da retina neuro-sensorial e lesões hiperfluorescentes nos tempos 

tardios compatível com síndroma de Vogt-Koyanagi-Harada). Após instituição de corticoterapia sisté-

mica registou-se remissão completa do quadro clínico. Atualmente, e após 11 meses sem terapêutica, 

apresenta uma acuidade visual de 10/10 bilateralmente e está completamente assintomática. 

A corticoterapia é o tratamento de primeira linha. O intervalo de tempo entre o início dos sintomas e a 

instituição de tratamento constitui um importante fator preditivo na primeira fase da síndroma de Vogt-

-Koyanagi-Harada.
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 Introdução
A síndroma de Vogt-Koyanagi-Harada (SVKH) ou 

uveo-meníngea ou uveocutâneo-meningoencefáli-

ca, é uma doença inflamatória multissistémica que 

afeta tecidos derivados de neuroectoderme.1

Foi descrito por Vogt e Koyanagi em 1906 e 1929 

respetivamente, em doentes com uveíte anterior 

bilateral, vitiligo, poliose, alopécia e disacúsia. Em 

1926, Harada documentou um caso com uveíte pos-

terior, descolamento de retina e pleocitose no líqui-

do cefalorraquidiano.2
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É uma doença rara, de etiologia desconhecida, que 

afeta adultos na terceira e quarta década de vida, 

com maior incidência em mulheres, sendo exce-

cionalmente agressiva em crianças menores de 14 

anos.1,2  Fisiopatologicamente envolve uma resposta 

autoimune mediada por linfócitos T dirigida contra 

1 ou mais antigénios associados aos melanócitos do 

olho, ouvido interno, pele e sistema nervoso central. 

Consiste numa panuveíte granulomatosa crónica, 

bilateral, associada a manifestações auditivas, neu-

rológicas e cutâneas.3

O diagnóstico é essencialmente clínico, e o envolvi-

mento ocular pode ser documentado através da rea-

lização de angiografia fluoresceínica e tomografia de 

coerência ópica (OCT).1-3

 Caso Clínico
Doente de 31 anos, sexo feminino, raça caucasiana foi 

observada no Serviço de Oftalmologia por redução 

bilateral da acuidade visual com três dias de evolução. 

Negava outra sintomatologia além de uma síndrome 

gripal prévia e uma cefaleia ligeira a moderada. 

À fundoscopia evidenciavam-se múltiplas lesões 

branco-amareladas no polo posterior, bilateralmen-

te. A OCT e a angiografia fluoresceínica demons-

travam, respetivamente, a existência de pequenos 

descolamentos serosos da retina neuro-sensorial e 

lesões hiperfluorescentes nos tempos tardios. 

Em função do quadro clínico, decidiu-se manter a 

vigilância. Após 5 dias documentou-se um agrava-

mento da acuidade visual bem como uma progres-

são e extensão dos descolamentos serosos ao nível 

do pólo posterior e área peri-papilar. Foi então pro-

posto o diagnóstico de síndroma de VKH e iniciado 

corticoterapia sistémica.

Foi efetuada uma diminuição progressiva da cortico-

terapia ao longo de 9 meses. Atualmente, e após 11 

meses sem terapêutica, está assintomática. Tem uma 

acuidade visual de 10/10 bilateralmente. Até à data, 

não existiram recorrências.

Na observação oftalmológica:  
AVD cc 0.7- - ; AVE cc 0.4

Bio: Múltiplas lesões branco-amareladas no polo 

posterior, bilateralmente. Ausência de outros sinais 

inflamatórios (segmento anterior ou vítreo). 

Múltiplos pontos hiperfluorescentes ao nível do 

EPR, com alargamento gradual evidenciando líqui-

do subretiniano. Sem leakage ao nível do disco ótico 

(presente em 70% dos casos).

Em função do quadro clínico inicial e investigação la-

boratorial realizada as hipóteses diagnósticas foram: 

1. Oftalmia simpática

2. Linfoma primário intra-ocular de células B

3. Doença de Lyme

4. Sarcoidose

5. Síndroma de VKH

FIGURA 1. Angiografia fluoresceínica.
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6. Epiteliopatia pigmentar placoide multifocal pos-

terior aguda (acute posterior multifocal placoid 

pigment epitheliopathy APMPPE)

7. Síndrome dos múltiplos pontos brancos evanes-

centes (multiple evanescent white dot syndrome 

MEWDS)

8. Coroidopatia lúpica

9. Síndrome de efusão uveal

10. Esclerite posterior

Após exclusão de outras etiologias, a SVKH foi con-

siderada, face aos dados clínicos, laboratoriais e 

imagiológicos negativos para causas neurológicas, 

neoplásicas, infecciosas e reumatológicas e propos-

to o início de terapêutica imunossupressora, que a 

doente aceitou. 

A doente início de corticoterapia sistémica – 60 mg/

dia (1,5 mg/kg/dia de metilprednisolona oral).  

Após uma semana de corticoterapia verificou-se: 

AVOD cc = 0.5-; AVOE cc = 0.5

Reduzindo-se a prednisolona para 50 mg/dia. 

Depois de duas semanas de corticoterapia: AVOD 

= 0.7; AVOE = 0.8. Mantendo-se a prednisolona 

50 mg/dia.

Após um mês de corticoterapia verificou-se: 

AVOD = 1.0; AVOE = 1.0

Reduzindo-se a prednisolona para 40 mg/dia.

No follow-up de sete meses de corticoterapia: 

AVOD = 1.0; AVOE = 1.0.

O exame clínico e os exames complementares de 

diagnóstico foram:

1. Angiografia fluoresceínica e com verde de indo-

cianina

2. Ultrassonografia

3. Tomografia de coerência ótica

• Com terapêutica imunossupressora agressiva 

e precoce o prognóstico visual é favorável 

(87,5% atingem AV ≥20/40)

• Manutenção da corticoterapia sistémica du-

rante >9 meses com descontinuação gradual 

melhora de forma significativa o prognóstico e 

reduz o risco de recorrência

 Discussão
O pródromo da SVKH caracteriza-se por dor de ca-

beça, febre, náuseas e vómitos. Nesta fase, vários 

sintomas neurológicos, como alteração do compor-

tamento, psicose, confusão mental, hemiplegia e 

paraplegia podem ocorrer. A doença progride com 

envolvimento ocular: fotofobia, hiperémia conjun-

tival, diminuição da acuidade visual e dor ocular. 

Cerca de 50% dos doentes apresentam sintomas 

auditivos associados, como zumbido e hipoacúsia. 

FIGURA 2. Angiografia fluoresceínica após uma semana de corticoterapia.
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A pele é afetada durante os três primeiros meses 

após o início dos sintomas oculares e pode manifes-

tar-se com poliose, alopécia ou vitiligo.1,2 

De acordo com os critérios diagnósticos revistos   por 

um comité internacional, a SVKH pode ser classifica-

da em completa e incompleta.2,3

A síndrome completa engloba os seguintes cinco cri-

térios:

1. Ausência de trauma ocular penetrante ou cirur-

gia prévia;

2.  Sem evidência clínica ou laboratorial de outra 

doença ocular anterior;

FIGURA 3. Angiografia fluoresceínica após duas semana de corticoterapia.

FIGURA 4. Angiografia fluoresceínica após quatro semanas de evolução.
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3. Envolvimento ocular bilateral;

4. Manifestações neurológicas / auditivas;

5. Alterações dermatológicas.

O quadro clínico é dividido em quatro fases.1,2,4 Fase 

prodrómica: síndrome gripal associado disacúsia, 

meningismo, estado alterado de consciência; Se-

gunda fase – uveítica aguda –  associada a síndro-

ma uveítico granulomatosa que pode associar-se a 

descolamento seroso ou exsudativo da retina neu-

rossensorial, descoloração da retina, coroidite mul-

tifocal e vasculite retiniana. Esta fase pode incluir 

também manifestações neurológicas com envolvi-

mento dos nervos cranianos e do cerebelo; Terceira 

fase de convalescença: com remissão da doença in-

flamatória ocular e aparecimento de manifestações 

cutâneas incluindo alopécia, vitiligo e poliose. A úl-

tima fase, crónica e recorrente, caracteriza-se por 

crises recorrentes de uveíte anterior e início grave 

das complicações oculares.1,2

A corticoterapia é o tratamento de primeira linha.4 

A dose inicial é de 1 a 2 mg/kg/dia de prednisolona 

oral, durante pelo menos 6 a 9 meses, como foi o 

caso da nossa doente. Podem também ser utilizados 

imunossupressores (ciclosporina, azatioprina, e clo-

rambucil) para reduzir o risco de recidiva.

FIGURA 5. Angiografia fluoresceínica após sete meses de corticoterapia.

O prognóstico visual no SVKH é geralmente favorá-

vel. O intervalo de tempo entre o início dos sintomas 

e a instituição de tratamento constitui um importan-

te fator preditivo na primeira fase do SVKH.4,5 

Alguns estudos clínicos têm demonstrado outros fa-

tores de bom prognóstico, tais como uma acuidade vi-

sual inicial superior a 20/200, a ausência de sinéquias, 

uso de corticoterapia num período não inferior a nove 

meses bem como o seu desmame progressivo e a au-

sência de manifestações extra-oculares.5
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Síndrome de Sweet: O Que é Raro  
é Pouco Frequente, Mas Acontece…

Sweet´s Syndrome: Rare is Infrequent, But Happens…
Nataliya Polishchuk1, Inna Kozyar1, Francisco Silva1, Mª João Bizarro1, Luísa Fontes1, Mónica Pon1, 
Susana Livramento1, Mª José Serra1, Cecília Nunes2, António Bugalho2, Ana Afonso3

 Resumo 
A síndrome de Sweet é uma doença rara, descrita pela primeira vez em 1964 por Robert Douglas Sweet, 

cuja etiopatogénese permanece incerta. 

Descreve-se o caso de um homem, 51 anos, leucodérmico, que iniciou quadro súbito de febre, mialgias e 

artralgias ao qual se juntaram, dois dias depois, lesões cutâneas vesiculosas atingindo a face anterior das 

coxas, tronco, membros superiores e pescoço. Avaliação analítica demonstrava aumento dos parâmetros 

de infeção/inflamação e os exames imagiológicos revelaram ténues infiltrados alveolares em ambos os 

campos pulmonares. Exames culturais e serológicos excluíram patologia infeciosa. Por agravamento clí-

nico, laboratorial e radiológico iniciou corticoterapia. Assistiu-se a rápida melhoria clínica que confirmou 

diagnóstico de síndrome de Sweet sugerido na biópsia cutânea.

PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Sweet

KEYWORDS: Sweet Syndrome
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 Introdução
 A síndrome de Sweet (SS) também conhecida como 

dermatose neutrofílica aguda febril caracteriza-se 

pelo aparecimento de lesões cutâneas sob a forma 

de placas e nódulos eritematosos, de aspeto «tú-

mido» num contexto clínico de febre, leucocitose 

periférica, artralgia, mialgia e cefaleias. Pode haver 

envolvimento ocular, oral e de órgãos internos. De-

pendendo da sua associação com outras doenças, a 

SS pode ser classificada em três subtipos: clássica ou 

idiopática, associada a doenças malignas ou induzida 

por drogas. A sua distribuição é universal, sem pre-

ferência racial. É  predominante no sexo feminino, 

contudo a prevalência por género varia conforme o 

subtipo da doença. A patogénese permanece desco-

nhecida mas pensa-se que resulta de uma reação de 

hipersensibilidade a um antigénio de origem tumo-

ral, bacteriano ou viral.1
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Descrevemos um caso clínico de síndrome de Sweet 

com o objetivo de discutir os critérios de diagnósti-

co e tratamento e sensibilizar a comunidade médica 

para esta entidade rara.

 Caso Clínico
Homem de 51 anos, leucodérmico, saudável e sem 

medicação habitual. Mencionava viagem recente a 

Espanha onde teve contacto com cães. Sem outra 

história epidemiológica relevante.

Observado no Serviço de Urgência por quadro de 

início súbito caracterizado por febre, cefaleia na re-

gião frontal, mialgias generalizadas e artralgias (om-

bros e joelhos). Dois dias após notou aparecimento 

de lesões cutâneas vesiculosas e pequenas bolhas 

(Fig. 1), não pruriginosas, atingindo face anterior das 

coxas, tronco, membros superiores e pescoço. 

Da avaliação analítica salientava-se leucocitose 

(12700 mm3) com neutrofilia (84,4%), proteína 

C-reativa elevada (PCR) - 25 mg/dL, aumento de ve-

locidade de sedimentação (VS) - 35 mm/h, discreta 

elevação de alanina aminotransferase (34 mg/dL) e 

gama glutamil transferase (194 mg/dL).

Os exames imagiológicos, como telerradiografia e 

tomografia de tórax (Fig. 2) demonstraram múltiplos 

ténues infiltrados alveolares que se dispersavam por 

ambos os campos pulmonares, esboçando confluên-

cia em topografia anterior no lobo superior esquer-

do e basal posterior no lobo inferior esquerdo. Essas 

FIGURA 1. Lesões cutâneas na face anterior da coxa 
direita.

FIGURA 2. Tomografia de tórax.

FIGURA 3. Telerradiografia de tórax.

FIGURA 4. Tomografia de tórax.
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alterações acompanhavam-se de várias adenopatias 

mediastino-hilares.

O doente foi internado com hipótese diagnóstica de 

pneumonia atípica. Para melhor caracterização do 

quadro foi realizada biópsia das lesões cutâneas.

Iniciou antibioterapia com ceftriaxone e azitromicina 

sem melhoria da febre, das cefaleias e das queixas de 

cansaço. Laboratorialmente verificou-se subida de 

leucocitose/neutrofilia, VS e PCR, agravamento ra-

diológico dos infiltrados pulmonares (Figs. 3 e 4). Nes-

te contexto foi alargado o espetro de cobertura anti-

biótica para meropenem e linezolide, sem melhoria.

Ecografia abdomino-pélvica, ecocardiografia com 

estudo de Doppler sem alterações. 

A prova tuberculínica – foi negativa. Exames bacte-

riológicos (três hemoculturas, urocultura) estéreis. 

As serologias infeciosas, incluindo (VIH) foram ne-

gativas, bem como pesquisa de fungos, parasitas ou 

vírus. Estudo de autoimunidade negativo.

Optou-se pela realização de broncoscopia flexível 

que demonstrou mucosa da árvore brônquica hi-

peremiada e friável. Secreções mucopurulentas es-

cassas e espumosas (Fig. 5). O resultado do exame 

bacteriológico, micobacteriológico, micológico e 

pesquisa de Pneumocystis carinii no lavado broncoal-

veolar (LBA) foram negativos. A pesquisa de células 

neoplásicas foi igualmente negativa.

Devido ao agravamento clínico, laboratorial e radioló-

gico iniciou hidrocortisona 50 mg 8/8 h, endovenosa. 

Após 24-48 horas de corticoterapia assistiu-se a fran-

ca melhoria clínica, laboratorial e radiológica. Entre-

tanto, a biópsia cutânea demonstrou uma dermatose 

neutrofílica (Figs. 6 e 7) muito sugestiva do diagnós-

tico de síndrome de Sweet - dermatose neutrofílica 

aguda febril, com manifestações extra-cutâneas.

Nessa altura inicia prednisolona 40 mg por dia por 

via oral e assiste-se à rápida resolução completa do 

quadro, em alguns dias. Teve alta, referenciado à 

Consulta Externa de Medicina Interna para segui-

mento e despiste de doenças neoplásicas. 

FIGURA 5. Broncofibroscopia flexível.

FIGURA 6. Biópsia da pele. HE x 40: edema 
subepidérmico e infiltração inflamatória de 
predomínio neutrofílico intensa.

FIGURA 7. Biópsia da pele  HE x 100 - leucocitoclasia  
sem alterações da parede dos vasos sanguíneos.
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 Conclusão
A marcha diagnóstica deste doente revelou-se um 

verdadeiro desafio. O quadro clínico e resultados 

iniciais dos exames complementares do diagnóstico 

eram favoráveis ao diagnóstico de pneumonia atípi-

ca. A biópsia cutânea foi essencial para o diagnóstico 

de síndrome de Sweet.

O diagnóstico da síndrome de Sweet é feito pela 

presença de dois critérios major e pelo menos dois 

critérios minor. Os critérios major são: (a) Apareci-

mento súbito de placas ou nódulos violáceos, eri-

tematosos ou dolorosos e (b) Infiltrado neutrofílico 

dérmico denso sem evidência de vasculite leucocito-

clástica primária. Os critérios minor incluem: (a) Fe-

bre >38ºC (b) Boa resposta a corticoides sistémicos, 

iodeto de potássio ou colchicina (c) Alterações labo-

ratoriais (3 de 4): VS >20 mm/h, PCR positiva, leu-

cocitose >8000/mL, neutrofilia >70% (d) Associação 

com neoplasia hematológica ou visceral, doença in-

flamatória ou gravidez ou antecedentes de infeção 

respiratória alta.2,3

O doente que apresentamos preenchia dois critérios 

major (lesão cutânea e características histológicas) 

e três critérios minor (febre >38ºC, boa resposta a 

corticoides e alterações laboratoriais: VS >20 mm/h, 

PCR elevada, leucocitose com neutrofilia).

O tratamento recomendado para o SS é a corticote-

rapia (prednisona ou metilprednisolona), que rapida-

mente induz a remissão das lesões cutâneas. Outros 

medicamentos de primeira linha são a colchicina e 

o iodeto de potássio. Agentes de segunda linha in-

cluem indometacina, ciclosporina e dapsona. A re-

solução do SS depende do tratamento da patologia 

subjacente, se identificada, ou da descontinuação do 

medicamento que o desencadeou. Dada a gravidade 

das patologias que lhe poderão estar associadas, o 

síndrome de Sweet deve ser sempre considerado 

como manifestação sistémica de uma doença sub-

jacente. A confirmação histológica não deve ser as-

sumida como o fim da marcha diagnóstica mas, pelo 

contrário, como ponto de partida da pesquisa de 

uma patologia subjacente.
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do presente trabalho.
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Sintomas Gastrointestinais  
Persistentes: Linfoma Jejunal  
com Apresentação Psicossomática

Persistent GastrointestinaI Complaints: Jejunal 
Lymphoma Presenting as a Psychosomatic Case
Susana S. Almeida1; Carlos Sottomayor2; Pedro Lobo3; Filipe Basto4; Marta Azevedo Gonçalves5

 Resumo 
Uma doente de 56 anos, com queixas gastrointestinais inespecíficas, dor abdominal e antecedentes de 

sintomatologia ansiosa, foi avaliada ao longo de 8 meses em vários serviços de urgência e encaminhada 

para psiquiatria por “quadro psicossomático”. A atipia das queixas psicológicas, que não cumpriam cri-

térios de somatização, e a preponderância do quadro abdominal de gravidade crescente levou a novas 

investigações e a diagnóstico de linfoma não-Hodgkin difuso de grandes células B do jejuno. A doente 

foi tratada com cirurgia (enterectomia segmentar) e quimioterapia (esquema RCHOP). Em paralelo, teve 

acompanhamento psico-oncológico com abordagem farmacológica e psicoterapêutica para gestão do 

distress e dos assuntos da sobrevivência. Está em remissão oncológica e psicopatológica aos três anos de 

follow-up. 

PALAVRAS-CHAVE: Doenças Gastrointestinais; Jejuno; Linfoma Difuso de Grandes Células B; Perturba-

ções Psicofisiológicas; Síndrome do Cólon Irritável

KEYWORDS: Gastrointestinal  Diseases; Irritable Bowel Syndrome; Jejunum; Lymphoma, Large B-Cell, 

Diffuse; Psychophysiologic Disorders

 Introdução
As doenças funcionais ou psicossomáticas requerem 

a realização de diagnósticos cuidados de exclusão. 

Todavia, perante um quadro clínico inespecífico, per-

sistente, com sofrimento psicológico (distress), em 

doente com antecedentes de ansiedade, a avaliação 

por um psiquiatra de ligação poderá auxiliar a res-

tante equipa multidisciplinar. 

Estudos apontam fatores psicossociais como po-

tencialmente indicadores do início de quadros fun-

cionais, tais como da síndrome do cólon irritável 

(SCI), sobretudo os associados a somatização, defi-

nida como a manifestação de sintomas psicológicos 

como distúrbios orgânicos.1-3 Entre aqueles fatores, 

destacam-se níveis elevados de depressão, ansie-

dade e neuroticismo.2,4 Este caso ilustra como uma 

comunicação multidisciplinar eficiente, perante per-
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1 Serviço de Psiquiatria, CUF Porto Hospital e de Psico-Oncologia, Instituto Português de Oncologia-Porto, Porto, Portugal 
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ver avaliações iniciais, estabelecer o diagnóstico e 

melhorar o prognóstico, com alívio do sofrimento. 

 Caso Clínico
Doente do sexo feminino, 56 anos, técnica superior 

da administração pública.

Antecedentes médicos e cirúrgicos:

Rins em ferradura, litíase renal (com cirurgia aos 20 

anos: dilatação ureteral unilateral direita), patolo-

gia endócrina (pâncreas divisum, nódulo tireoideu e 

hipotireoidismo, hiperplasia supra-renal), miomas 

uterinos (histerectomia e ooforectomia bilateral aos 

39 anos); 1 gesta 0 para (1 cesariana). Terapêutica 

hormonal de substituição (THS) dos 39 aos 49 anos.

Antecedentes psiquiátricos: 

Desde os 49 anos, e após interrupção da THS, ini-

ciou sintomatologia ansiosa (períodos de angústia, 

inquietação, tensão muscular), que cedeu ao alpra-

zolam, prescrito por ginecologista. 

Medicações habituais: 

Levotiroxina 75 microgramas/dia, oral; dexametaso-

na 0,125 mg/dia, oral; alprazolam 0,25 mg 3 id oral.

Doente referenciada à consulta de psiquiatria após 

observação em serviços de urgência de várias insti-

tuições. Ao longo dos 3 a 4 meses prévios, instalação 

progressiva de humor deprimido, angústia intensa, 

insónia inicial e preocupações centradas em queixas 

físicas, gerais e digestivas, com pessimismo. Neste 

contexto, dois meses antes, no serviço de urgência, 

após avaliação clínica e por meios auxiliares de diag-

nóstico, as queixas físicas tinham sido atribuídas a 

ansiedade/sintomas psicossomáticos e tinha tido 

alta medicada com mirtazapina 30 mg id. Todavia, as 

queixas persistiam e agravavam de intensidade. Na 

anamnese, salientava-se dor abdominal alta, peri-

-umbilical, recorrente, tipo cólica, intensidade 6/10, 

sem irradiação, com já 8 meses de evolução. Pro-

gressivamente foi acompanhada por borborigmos, 

com dois episódios de vómitos alimentares e diar-

reia nas semanas precedentes, sem perdas hemá-

ticas observáveis. Emagrecimento de 5 kg nesses 8 

meses, coincidente com restrição de alimentos mais 

calóricos. 

No exame do estado mental, observou-se uma mu-

lher com bom contacto, colaborante, humor ansio-

-depressivo, reativo, congruente; discurso coerente, 

lógico, fluido. Sem alterações do comportamento, da 

orientação, do conteúdo do pensamento ou da senso-

-perceção. Menos apetite, após instalação da dor; in-

sónia inicial e intermédia. Exprimia vontade de viver 

e projetava-se no futuro. Insight preservado. 

Optou-se por manter terapêutica e pedir parecer a 

Medicina Interna (trazia observação médica prévia 

que excluíra quadro cirúrgico agudo). 

Já tinha realizado estudo analítico (“anemia ligei-

ra normocítica normocrómica; ligeiro aumento da 

DHL; VS e PCR normais”); ecografia abdominal (“es-

teatose hepática”); endoscopia digestiva alta (“gas-

tropatia eritematosa”) e colonoscopia (“pólipo do 

reto, adenomatoso, displasia de baixo grau”).

Foi excluída patologia médica (porfiria cutânea tar-

da e causas embólicas) e foi pedida reavaliação por 

cirurgia geral, dadas as características da dor e ante-

cedentes cirúrgicos. 

Dois meses após a consulta inicial de psiquiatria, o 

quadro clínico clarificara-se: vómitos de repetição; 

dor abdominal de maior gravidade; distensão abdomi-

nal e dor à palpação, enquadrável em provável quadro 

suboclusivo de causa mecânica (bridas/aderências), 

que deixara de ceder a tratamento conservador. Foi 

realizada laparotomia exploradora e realizada ente-

rectomia segmentar por massa jejunal; enterólise de 

aderências; biópsia de gânglio profundo. 

A doente melhorou das queixas de tipo ansioso, valo-

rizando ser informada com clareza pela equipa do seu 

quadro clínico, e foi realizada validação emocional. 

Histologicamente a massa revelou ser um linfoma 

não-Hodgkin difuso de grandes células B, CD 20+. A 

ressecção foi R0 e os gânglios negativos para doença. 

No estudo de estadiamento, o PET mostrou captação 

aumentada suspeita na gordura mesentérica, à es-

querda, na linha média, sem outras alterações. A bióp-

sia óssea foi negativa para infiltração pela doença. 
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Enterectomia segmentar, seguida de quimioterapia 

com esquema RCHOP. 

Manteve tratamento antidepressivo, com switch de 

mirtazapina para escitalopram 10 mg id oral para 

controlo metabólico e do peso. Reduziu alprazolam. 

Em paralelo, ao longo de todo o processo, foi realiza-

da intervenção psico-oncológica centrada na doen-

te, humanista, para alívio do distress, e psicoeduca-

ção para a sobrevivência/medo de recaída. 

A doente está sem evidência de doença onco-hema-

tológica ao terceiro ano de follow-up e em remissão 

total da sintomatologia ansiosa. Mantém vigilância 

por onco-hematologia e psiquiatria/psico-oncologia; 

está medicada com escitalopram 10 mg id.

 Discussão
As perturbações gastrointestinais funcionais englo-

bam um conjunto de síndromes associadas ao tubo 

digestivo sem causa estrutural identificada. Um dos 

sintomas mais frequentes é a dor, com dois estudos 

recentes apontando uma prevalência aos 12 meses 

de dor abdominal auto-referida de 4-5%.1-3

Um estudo de coorte, que reuniu 3.732 doentes sem 

SCI na baseline e os seguiu por 15 meses, reportou 

que indivíduos com altos níveis de sintomas somáti-

cos, perturbação de sono e ansiedade tinham proba-

bilidade aumentada de SCI no follow-up.3 Reavalian-

do a história desta doente, apesar de em sofrimento 

psicológico, ansiosa e angustiada, percebe-se que 

não reunia estes fatores indicadores; a sua ansie-

dade só se torna exacerbada pela dor persistente e 

pela ausência de melhoria clínica; a sua história clí-

nica detalhada e em sequência cronológica não são 

sugestivas de SCI.

Os linfomas primários intestinais, definidos como 

linfomas extra-ganglionares do intestino, são pouco 

frequentes, contabilizando 5,6% de todas as neopla-

sias do tubo digestivo. Cerca de metade localizam-se 

no estômago; entre 14-38% no delgado (sobretudo 

duodeno) e 10-20% são colorretais.5 Muitos têm 

como apresentação um quadro inespecífico de dor 

abdominal.6 Isto leva a erro e/ou atraso diagnóstico, 

até ao aparecimento de complicações graves, tais 

como perfuração intestinal e hemorragia digesti-

va.6-8 Devemos salientar o eventual prejuízo acres-

cido dos doentes com sintomas ou antecedentes 

de ansiedade ou depressão, que sofrem o risco de 

desvalorização das suas queixas físicas, pelo estig-

ma ainda presente quer na população geral quer nas 

classes profissionais.

No caso desta doente, a reavaliação diagnóstica plu-

ridisciplinar permitiu a clarificação do quadro clínico, 

o seu tratamento cirúrgico e por oncologia médica, 

em fase de doença não avançada.

Em termos de intervenção psiquiátrica, a mirtazapi-

na ofereceu, além do efeito antidepressivo, ação 

antagonista 5-HT
3
, com melhoria do quadro de náu-

seas, e ação sedativa com correção rápida da insónia 

e da ansiedade. A escolha posterior de um inibidor 

seletivo da recaptação da serotonina, com perfil boa 

tolerabilidade, prendeu-se com o minimizar de au-

mento ponderal e de risco de interações farmacoló-

gicas na transição para a fase de quimioterapia. 

A validação emocional no distress e a intervenção de 

facilitação para os assuntos do sobrevivente foram 

parte integrante da abordagem, tal como definido 

pelas linhas de orientação internacionais da Natio-

nal Comprehensive Cancer Network (distress mana-

gement e survivorship guidelines),9 esperando assim 

ganhos também na qualidade de vida.

A experiência da equipa com o quadro clínico, a psi-

quiatria de ligação com formação e treino em psi-

co-oncologia, e a boa comunicação multidisciplinar, 

poderão ter trazido vantagens neste caso, com diag-

nóstico mais precoce e ganho prognóstico. 
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Surdez Súbita como Única Apresentação 
de Doença de Lyme

Sudden Deafness as a Single Presentation of Lyme Disease
Carla Espiney Amaro1, Pedro Montalvão1, Gabriel Branco2, José Saraiva1

 Resumo
Apresenta-se um caso de uma doente de 40 anos de idade à qual se diagnostica surdez súbita sem qual-

quer outra alteração na anamnese. Iniciou terapêutica com corticoides, retrovirais e oxigenioterapia hi-

perbárica. Ao fim de 10 sessões constatou-se recuperação parcial da audição. Laboratorialmente con-

firmou-se IgM para Borrelia burgdoferi e a ressonância magnética revelou labirintite do ouvido direito. 

Iniciou tratamento com doxiciclina com recuperação total da audição. A serologia para a Borrelia negati-

vou e registou-se desaparecimento da labirintite na ressonância de reavaliação efetuada 5 meses após o 

diagnóstico.

Conclui-se que a doença de Lyme deve ser considerada no diagnóstico diferencial de surdez súbita, pro-

porcionando assim o tratamento adequado e evitando as complicações graves da doença nomeadamente 

as neurológicas.

PALAVRAS-CHAVE: Borrelia burgdorferi; Doença de Lyme; Perda Auditiva Súbita; Perda Auditiva Neu-

rossensorial

KEYWORDS: Borrelia burgdorferi; Hearing Loss, Sensorineural; Hearing Loss, Sudden; Lyme Disease 
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 Introdução
A doença de Lyme ou borreliose de Lyme é a infeção 

humana transmitida pela carraça mais comum no 

hemisfério norte e ocorre predominantemente na 

América do Norte, Europa Central e Ásia. Nos Esta-

dos Unidos da América (EUA) são registados cerca 

de 20.000 novos casos por ano (9,1 casos por cada 

100.000 habitantes) e na Europa são registados 

aproximadamente 65.500 casos por ano (prevalên-

cia de cerca de 13,7%).1

Em Portugal, o primeiro caso de borreliose em hu-

manos foi descrito em 1989 e desde 1999, os dados 

revelaram uma incidência de 0,04 por cada 100.000 

habitantes, com maior número de casos descritos 
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no distrito de Lisboa.2 Os autores pretendem com 

este trabalho apresentar um caso clínico de doença 

de Lyme em que a única manifestação foi a surdez 

súbita unilateral. Trata-se de uma apresentação rara 

numa patologia rara em Portugal.

 Caso Clínico
Mulher, de 40 anos de idade, raça caucasiana, resi-

dente na região de Alverca, recorreu à Consulta de 

Otorrinolaringologia por queixas de surdez súbita 

acompanhada de acufenos e discreta vertigem rota-

tória com 48 horas de evolução. Excetuando o nis-

tagmo horizonto-rotatório fatigável, a doente não 

apresentava qualquer outra alteração na anamnese. 

Não havia referência de viagens ao exterior do país.

A doente apresentava uma surdez neurossensorial 

no ouvido direito com média de 45 dB nas frequên-

cias 500, 1000, 2000, 4000 e 8000 Hz.

Após confirmação audiológica de surdez súbita (Fig. 

1), procedeu-se à investigação imagiológica e labo-

ratorial de acordo com o protocolo estabelecido 

na Unidade de Otorrinolaringologia do CUF Des-

cobertas Hospital. Este protocolo inclui serologias 

para a Borrelia burgdoferi, VDRL e TPHA, serologias 

para herpes simplex, Epstein-Barr, varicela zoster, 

citomegalovírus, echovirus e auto-anticorpos (anti-

-nucleares, anti-mitocôndriais, anti-músculo liso, 

fator reumatoide). Iniciou terapêutica per os com 

prednisolona 1 mg por kilo de peso durante 10 dias 

(seguido de redução de 0,5 mg/kilo de 2 em 2 dias), 

valaciclovir 1 grama de 8 em 8 horas durante 7 dias 

e omeprazol 40 mg/dia. Ao 10º dia não se constatou 

qualquer recuperação pelo que se enviou a doente à 

consulta no Centro de Medicina Hiperbárica e Suba-

quática onde iniciou oxigenoterapia hiperbárica. 

No final de 10 sessões de oxigenoterapia hiperbári-

ca (cada sessão com O
2 

a 100% a 2,5 ATA e duração 

de 90 minutos) constatou-se recuperação parcial da 

audição. Laboratorialmente confirmou-se IgM para 

Borrelia burgdoferi com IgG negativo (pelo método 

de quimioluminescência). A ressonância magnética 

(RM) do ouvido revelou perdas de sinal abrangendo 

de forma segmentar e parcial os canais semi-circula-

res à direita, sugestivo de labirintite. Não se obser-

vavam outras alterações, nomeadamente a nível dos 

trajeto e calibre dos nervos estato-acústicos (Fig. 2).

Iniciou terapêutica com doxiciclina 100 mg, 2 vezes 

por dia, durante 14 dias e foi enviada a consulta de 

Medicina Interna para reavaliação e eventual orien-

tação terapêutica. No final da antibioterapia, houve 

recuperação total da audição e a IgM de reavaliação 

para a Borrelia burgdoferi negativou. 

Na RM efetuada 5 meses após o diagnóstico verifi-

cou-se ausência de anomalias labirínticas à direita, 

sugerindo resolução de labirintite com repermea-

bilização canalicular (Fig. 3). A doente foi reavaliada 

clinicamente 9 meses após o início dos sintomas, 

apresentando-se clinicamente estável. 

FIGURA 1. Audiometria tonal com perda neurossensorial média de 50 dB no ouvido direito.
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 Discussão
A incidência da surdez súbita é cerca de 5 a 20 por 

cada 100.000 habitantes e até 70% dos casos pode 

observar-se uma recuperação espontânea. Na maio-

ria dos casos (até 90%), não se consegue estabelecer 

um diagnóstico etiológico.3 Com o objetivo de uni-

formizar a terapêutica e a investigação laboratorial e 

imagiológica dos doentes com surdez súbita, a Uni-

dade de Otorrinolaringologia do CUF Descobertas 

Hospital implementou, após revisão da literatura, 

um protocolo com início em agosto de 2011. Este 

protocolo inclui a serologia para a Borrelia burgdoferi.

A doença de Lyme é sintomaticamente progressiva 

e podem ser consideradas 3 fases: Fase inicial loca-

FIGURA 2. RM dos ouvidos com as reformatações 

tridimensionais com exposição dos labirintos 

em T2. A: Múltiplas zonas de perda de sinal nos 

canais semicirculares direitos, nomeadamente 

no topo do canal superior e em todo o setor 

posterior do canal externo. B: Zonas de perda de 

sinal no segmento distal do canal semicircular 

posterior e visão posterior da perda de sinal no 

canal semicircular superior. Não se observavam 

outras alterações, nomeadamente a nível dos 

trajeto e calibre dos nervos estato-acústicos e da 

evolução de sinal da substância branca e cinzenta 

do parênquima cefálico.

FIGURA 3. RM dos ouvidos com as reformatações 

tridimensionais com exposição dos labirintos 

em T2. Ausência de anomalias labirínticas à 

direita, atualmente sem oclusão dos canais 

semicirculares com repermeabilização 

canalicular. A: Imagem dos canais semicirculares 

superior e posterior. B: Imagem do canal 

semicircular externo. 

A A

B

B
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tardia ocorre normalmente apenas nos casos não 

tratados. A fase inicial localizada caracteriza-se por 

um erythema migrans caracterizado por um rash eri-

tematoso, homogéneo, anelar e expansivo, podendo 

ser acompanhado por sintomas “gripais” com mialgias 

e artralgias. O erythema migrans, pode no entanto, 

estar ausente em 20 a 50% dos doentes e ser a neu-

roborreliose ou a artrite a primeira manifestação da 

doença. A fase inicial disseminada pode ocorrer com 

semanas ou meses de evolução e é normalmente ca-

racterizada por duas ou mais lesões cutâneas ou por 

alguma manifestação da neuroborreliose ou cardite. 

A fase tardia ocorre devido a uma disseminação por 

via hematogénica ou diretamente para outros órgãos 

e sistemas, podendo provocar acrodermatitis chronica 

atrophicans, afeção do sistema nervoso central (me-

ningite, paralisia facial ou de outros pares cranianos, 

radiculopatia, etc.), articulações e coração. A neuro-

borreliose parece ser a manifestação clínica da doen-

ça de Lyme mais frequente em Portugal.

A relação da doença de Lyme com a surdez súbita 

não está ainda totalmente esclarecida. No entanto, 

poderá haver perda auditiva neurossensorial nas si-

tuações de neuroborreliose. 

Não existe nenhum consenso internacional relati-

vamente à terapêutica da doença de Lyme, nem re-

lativamente a possíveis resistências aos fármacos. A 

terapêutica na sua maioria baseia-se em antibiotera-

pia, sendo a escolha do fármaco, dose, via de adminis-

tração e duração dependente do estadio da doença e 

dos sintomas. Na maior parte dos casos a doença re-

solve com cursos curtos de antibioterapia, exceto nas 

formas crónicas ou mais graves. Nas fases iniciais, a 

maioria dos autores sugerem o tratamento com doxi-

ciclina, amoxicilina, azitromicina ou cefuroxima axetil 

durante 14 dias. Na borreliose com afeção neuroló-

gica, cardíaca ou no linfocitoma borrelial, é sugerida 

antibioterapia com ceftriaxona via per os ou parenté-

rica. Quando existe envolvimento de um nervo crania-

no, a maioria dos autores propõe a administração de 

doxiciclina na dose máxima de 200 mg/dia durante 14 

dias. Não existe na literatura pesquisada, referência 

ao tratamento específico em casos de labirintite. 

No caso clínico descrito, optou-se pela terapêutica 

com doxiciclina durante 14 dias devido ao facto de 

se considerar a surdez súbita uma manifestação da 

doença de Lyme na sua fase inicial. Registou-se, com 

esta terapêutica, recuperação completa da audição 

com resolução, sem sequelas, das alterações sugesti-

vas de labirintite observadas na RM. Perante a refe-

rência de queixas de artralgias prolongadas, prescre-

veu-se terapêutica sintomática sem antibioterapia.

 Conclusão
A surdez súbita é uma manifestação rara da doença 

de Lyme, seja por neuropatia, seja por outras formas 

de afeção da audição. No caso clínico presente, ob-

tiveram-se imagens fortemente sugestivas de labi-

rintite em associação com serologia positiva para a 

doença de Lyme.

Alerta-se para o facto de, apesar de se tratar de uma 

doença com baixa incidência em Portugal, a borrelio-

se dever ser considerada no diagnóstico etiológico 

da surdez súbita. O tratamento adequado e atem-

pado pode permitir a recuperação total da audição e 

evitar formas mais graves da doença de Lyme.  

PUBLICADO:  Espiney Amaro C, Montalvão P, Huins 

C, Saraiva J. Lyme disease: sudden hearing loss as the 
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Técnica Transfisária Parcial  
para Plastia do Ligamento Cruzado 
Anterior em Idade Pediátrica

Partial Transphyseal Technique for Anterior Cruciate 
Ligament Reconstruction in Skeletally Immature Patients
Manuel Vieira-Silva, Rui M. Duarte 

 Resumo 
Com o aumento da participação de crianças em desportos de competição em idades cada vez mais jovens, 

tem-se assistido a um aumento da incidência e do diagnóstico de roturas intrasubstância do ligamento 

cruzado anterior. À semelhança do adulto, a instabilidade ligamentar predispõe a criança a um potencial 

risco de lesões meniscais e condrais com consequentes alterações degenerativas precoces. O tratamento 

atempado destas lesões torna-se crucial, estando a técnica cirúrgica diretamente dependente da idade 

fisiológica do doente. Os autores apresentam um caso clínico de rotura completa do ligamento cruzado 

anterior em criança esqueleticamente imatura, tratada cirurgicamente por uma técnica transfisária par-

cial, com excelente resultado funcional.

PALAVRAS-CHAVE: Artroscopia; Criança; Desenvolvimento Ósseo; Ligamento Cruzado Anterior/cirur-

gia; Procedimentos Cirúrgicos Reconstrutivos

KEYWORDS: Anterior Cruciate Ligament/surgery; Arthroscopy; Bone Development; Child; Reconstruc-

tive Surgical Procedures

 Introdução
Nas últimas décadas tem-se verificado um aumento 

na prevalência da rotura do ligamento cruzado an-

terior (LCA) na população pediátrica com esqueleto 

imaturo.1,2 Tal deve-se principalmente a três fatores: 

i) o aumento da participação e um maior nível com-

petitivo desportivo em crianças; ii) melhoria signifi-

cativa das técnicas de imagem3; iii) maior alerta por 

parte da comunidade médica para esta temática.4

 A atitude perante este tipo de lesões permanece 

controversa. A abordagem tradicional não cirúrgica 

defende um atraso no tratamento até que a crian-

ça atinja a maturidade esquelética, uma vez que a 

agressão da fise provocada pela construção dos tú-

neis pode levar a perturbações do crescimento.5 

No entanto, os dados reportados na literatura as-

sociam a instabilidade do joelho a um aumento pro-

gressivo e significativo de lesões intra-articulares, 

como por exemplo lesões condrais e meniscais.1,3

AFILIAÇÃO: 
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CORRESPONDÊNCIA:
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A Em 2009 Henry J et al,6 apresentaram os resulta-

dos de um estudo comparativo de dois grupos de 

crianças (56 doentes) com rotura do LCA. O grupo 

1 foi submetido a tratamento cirúrgico ad initium, 

enquanto que o grupo 2 foi inicialmente tratado 

conservadoramente até atingir a maturidade, e pos-

teriormente submetido a plastia cirúrgica. O grupo 

2 apresentava um número significativamente maior 

de lesões do menisco interno à data da cirurgia, as-

sim como resultados significativamente piores ao ní-

vel funcional e clínico relativamente ao grupo 1.

Os dados da literatura demonstram que habitual-

mente a reconstrução cirúrgica do LCA (R-LCA) 

permite ao adolescente o regresso às suas ativida-

des de vida diárias e desportivas habituais. Porém as 

técnicas habituais utilizadas no adulto cujos túneis 

(tibial e femoral) atravessam as fises com uma orien-

tação oblíqua e excêntrica,1 são desaconselhadas. A 

perturbação da fise pode levar a distúrbios do cres-

cimento, tais como deformidade angular do membro 

e/ou discrepâncias no comprimento.1,3

Este risco de lesão está diretamente relacionado 

com a maturidade da criança. Guzzanti V et al7 em 

2003 estratificaram a população pediátrica com le-

sões do LCA em três grupos de acordo com a idade 

óssea, maturidade fisiológica e estadio da fise, de 

forma a prever o risco relativo de desenvolvimen-

to de deformidades angulares e longitudinais após 

plastia do LCA.

De acordo com os seus trabalhos, os indivíduos com 

maior risco (pré-pubertários) apresentam uma ida-

de óssea média de 12 anos, estadio I de Tanner, fises 

completamente abertas e um crescimento remanes-

cente potencial de 7 cm. Apesar dos riscos associados 

ao procedimento cirúrgico, têm sido desenvolvidas 

técnicas de modo a minimizar o potencial risco de dis-

túrbio do crescimento ao evitar a lesão das fises.8

Atualmente, as opções técnicas existentes para re-

construção do LCA incluem procedimentos pou-

padores da fise,2,7 procedimentos parcialmente 

transfisários8 e procedimentos completamente 

transfisários.3 Embora tecnicamente desafiadoras e 

ainda com poucos casos reportados na literatura, a 

reconstrução anatómica através de técnicas poupa-

doras da fise têm apresentado resultados promisso-

res. Anderson AF,9 reportou uma série de 12 doen-

tes submetidos a reconstrução com túnel epifisário 

tibial e um túnel femoral efetuado sob controlo de 

fluoroscopia na face lateral da epífise femoral. As 

técnicas parcialmente transfisárias têm apresenta-

do como principal vantagem uma melhor posição 

isométrica do enxerto tibial, evitando simultanea-

mente a perturbação da fise femoral.8 São descritos 

classicamente dois procedimentos: i) construção de 

túnel tibial transfisário e túnel femoral epifisário sob 

controlo de fluoroscopia ao nível do footprint do LCA 

(procedimento originalmente descrito por Lipscomb 

e Anderson em 198610); ii) construção de túnel ti-

bial transfisário e fixação femoral numa posição over 

the top.8 Relativamente às técnicas completamente 

transfisárias apresentam a vantagem de serem mui-

to semelhantes às reconstruções no adulto e desta 

forma familiares à maioria dos cirurgiões. Permitem 

um posicionamento isométrico dos túneis, podendo 

melhorar a longevidade do enxerto e a função do 

joelho. Recentemente têm sido publicados diversos 

resultados de reconstrução por técnica transfisária 

do LCA, destacando-se os trabalhos de Kocher MS,11 

com 61 doentes operados nos estadios III e IV de 

Tanner, apresentando excelente resultado funcional 

FIGURA 1. Imagem pré-operatória de RM (T2), 
evidenciando rotura intrasubstância do ligamento 
cruzado anterior.
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(score IKDC e Lysholm de 89,5 e 91,2 respetivamen-

te) e sem distúrbios do crescimento. 

Independentemente da técnica utilizada, algumas 

recomendações devem ser tidas em conta: i) evitar 

tensionar excessivamente o enxerto; ii) os túneis 

transfisários devem ser completamente preenchi-

dos por enxerto; iii) evitar fragmentos de osso ou 

hardware ao nível da fise; iv) os túneis transfisários 

devem ser pequenos (6-7 mm) e preferencialmente 

perpendiculares à fise, de forma a minimizar a agres-

são à placa de crescimento. 

Os autores apresentam os resultados clínicos, fun-

cionais e imagiológicos de um doente em estadio I 

de Tanner, submetidos a reconstrução do LCA por 

técnica parcialmente transfisária (epifisária femoral 

e transfisária tibial). 

 Caso Clínico 
Criança de 11 anos, sexo masculino com história de 

gonalgia direita após traumatismo durante a prática 

de futebol. O doente referia ter sofrido lesão rota-

cional, apresentando de seguida edema e incapaci-

dade de marcha. Foi observado nos cuidados primá-

rios de saúde, tendo realizado radiografia do joelho. 

Foi medicado e aconselhado a realizar marcha apoia-

da com canadianas até melhoria do quadro clínico. 

Progressivamente ocorreu melhoria do edema e 

do componente álgico, no entanto foi incapaz de 

regressar à prática desportiva prévia por sensação 

de instabilidade. Por este motivo, três meses após o 

episódio traumático, foi referenciado para o nosso 

departamento de cirurgia do joelho.

Ao exame objetivo verificava-se discreto edema do 

joelho direito, apresentando um arco de mobilida-

de normal mas doloroso na flexão máxima. Não foi 

verificada instabilidade lateral e teste de apreensão 

patelar foi negativo. Identificamos laxidez ântero-

-posterior na gaveta anterior, manobra de Lachman 

e pivot-shift, sugestivos de lesão do ligamento cruza-

do anterior (LCA).

A criança foi submetida a avaliação imagiológica com 

radiografia (filme extra-longo dos membros inferio-

res, face e perfil do joelho), revelando fises abertas, e 

ressonância magnética (RM) que demonstrou rotu-

ra completa do LCA (Fig. 1). 

Após discussão do caso clínico com os pais, apresen-

tação das hipóteses terapêuticas e esclarecimento 

dos riscos e benefícios, o doente e a família optaram 

pelo tratamento cirúrgico. À data da reconstrução 

FIGURA 2. Imagem intra-operatória de fluoroscopia, observando-se:  
A) Face - construção do túnel femoral abaixo da fise; B) Perfil - posicionamento posterior do túnel femoral.

A B
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ner e idade óssea de 11 anos. Com base na literatu-

ra, optou-se por uma técnica parcialmente transfisá-

ria com enxerto autólogo de tendões isquiotibiais. 

Após a indução anestésica, o doente foi submetido 

a novo exame físico que confirmou insuficiência do 

LCA com manobras de Lachman e pivot-shift positi-

vos. A artroscopia foi efetuada através dos portais 

standard ântero-medial e ântero-lateral, foi iden-

tificada uma rotura completa e intrasubstância do 

LCA, sem lesões meniscais ou condrais associadas. 

O remanescente do LCA foi removido e os foot prints 

nativos identificados. Foram colhidos os tendões se-

mitendinoso e gracilis, pré-tencionados e preparados 

com sutura tipo Bunnel (Orthocord® #2, Mitek). O 

túnel femoral (7 mm) foi construído por técnica out-

side-in sob controlo de fluoroscopia, de forma a evi-

tar perturbação da fise (fio guia paralelo à fise) (Fig. 

2). O túnel tibial (7 mm) por técnica transfisária foi 

construído também sob controlo de fluoroscopia, 

apresentando uma orientação perpendicular à fise. 

O enxerto foi introduzido através do fémur e a fixa-

ção femoral efetuada com parafuso de interferência 

absorvível 7x23 mm (BioComposite™, Arthrex) (Fig. 

3). A fixação tibial foi efetuada com um grampo exte-

rior ao túnel associado a parafuso tipo poste. 

O pós-operatório decorreu sem intercorrências, 

tendo o doente iniciado o protocolo fisiátrico às 

duas semanas de pós-operatório, que manteve cer-

ca de três meses. Regressou à atividade física prévia 

aos sete meses de pós-operatório. Aos 12 meses de 

pós-operatório encontra-se clinicamente bem, com 

arco de mobilidade completo (Fig. 4). Do ponto de 

vista funcional apresenta um score Lysholm de 95 e 

IKDC de 95,4. Mantém o acompanhamento em con-

sulta externa com realização de estudo radiológico 

(alinhamento) (Fig. 5) de seis em seis meses até com-

pletar o crescimento.

 Discussão
Independentemente dos desenvolvimentos recen-

tes no tratamento de roturas do LCA em doentes 

com imaturidade esquelética, várias questões conti-

nuam em aberto e permanecem controversas. 

Embora a reconstrução do LCA seja consensual, de 

forma a manter a estabilidade e prevenir potenciais 

lesões futuras, o momento para o tratamento cirúr-

gico permanece em discussão. Deverá a reconstru-

ção do LCA ser realizada durante a imaturidade es-

FIGURA 3. Imagem intra-operatória de artroscopia, 
observando-se o enxerto de isquiotibiais.

FIGURA 4. Fotografia de 1 ano pós-operatório, 
observando-se flexão completa de joelho. 
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Outra das questões em aberto será a opção pela 

técnica cirúrgica adequada. Apesar de serem re-

portados ótimos resultados com as três aborda-

gens cirúrgicas - procedimentos poupadores da 

fise, procedimentos parcialmente transfisários e 

procedimentos completamente transfisários, ainda 

não é claro qual a abordagem adequada em função 

do estadio de desenvolvimento físico de Tanner. Na 

nossa opinião, as técnicas completamente transfi-

sárias deverão ser reservadas para adolescentes já 

em fase final do crescimento (Tanner IV e V), pelo 

seu maior risco de perturbação do crescimento de-

vido à lesão das fises.11,13 Quanto aos procedimen-

tos poupadores da fise, habitualmente utilizados 

em crianças pré-pubertárias, englobam procedi-

mentos combinados intra e extra-articulares que 

fornecem a vantagem de resultarem em risco redu-

zido de perturbação do crescimento. No entanto, 

alguns resultados menos favoráveis relativamente 

à laxidez clínica e instabilidade funcional associa-

dos aos procedimentos extra-articulares também 

têm sido reportados.14 

A opção por uma técnica híbrida (procedimento 

parcialmente transfisário) permanece uma excelen-

te opção em estadios de Tanner I, II e III, permitindo 

que a fise femoral permaneça intacta, desta forma 

diminuindo o risco de compromisso do crescimen-

to. Anderson AF9,10 e Lipscomb AB9,10 reportaram 

excelentes resultados a médio prazo (3 e 7 anos 

respetivamente) sem dismetrias ou deformidades 

observadas. 

Em doentes com rotura completa do LCA e esquele-

ticamente imaturos, a avaliação do desenvolvimento 

fisiológico torna-se crucial para estratificar as dife-

rentes opções cirúrgicas. A técnica parcialmente 

transfisária mostrou-se uma excelente opção no 

caso clínico apresentado. 

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Não existiram fontes 

externas de financiamento para a realização deste 

artigo. 

FIGURA 5. Imagem radiológica (extra-longo)  
de 1 ano pós-operatório, observando-se membros 
com alinhamento normal. 

quelética ou após terminar o crescimento? Diversos 

estudos têm demonstrado um aumento das lesões 

secundárias, principalmente roturas do menisco in-

terno em doentes submetidos a tratamento conser-

vador até completarem o crescimento.6,12
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Teratoma Sacrococcígeo 

Sacrococcygeal Teratoma
Mafalda Lucas1, Ana Rodrigues1, Cristina Borges2, João Malta3, Glória Carvalhosa4 

 Resumo
Os teratomas sacrococcígeos são os tumores congénitos de células germinais mais frequentes, com 

predomínio no sexo feminino. Com a generalização da vigilância ecográfica da gravidez muitos têm um 

diagnóstico pré-natal. Apresenta-se o caso de um recém-nascido do sexo feminino com volumoso tera-

toma sacrococcígeo diagnosticado in-utero. Gravidez vigiada com maior frequência para antecipar pos-

síveis complicações feto-maternas. Cesariana eletiva às 34 semanas por crescimento rápido do tumor 

e hidrâmnios. Fez ressecção cirúrgica ao 5º dia de vida e teve alta ao 19º dia. Durante o internamento 

permaneceu na Unidade de Cuidados Especiais ao Recém-Nascido (UCERN) para estabilização clínica 

do doente no pré e pós-operatório. Este caso evidencia a importância da articulação de equipa multidisci-

plinar, essencial para o timing de nascimento e intervenção cirúrgica, os quais determinam o prognóstico.

PALAVRAS-CHAVE: Diagnóstico Prenatal; Doenças Fetais; Recém-Nascido; Região Sacrococcígea; 

Teratoma
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 Introdução 
O teratoma sacrococcígeo é um tumor de células 

germinais. Tem uma incidência estimada de 1/27.000 

nados vivos, sendo a neoplasia fetal mais diagnostica-

da.1 Apresenta um discreto predomínio no sexo femi-

nino. É geralmente uma lesão benigna, mas 11-35% 

são malignos, casos em que se detetam marcadores 

tumorais elevados, alfa fetoproteína e hormona go-

nadotrofina coriónica.2 O diagnóstico realiza-se por 

ecografia pré-natal em 64% dos casos mas a resso-

nância magnética (RM) é indispensável para carac-

terização do tumor e exclusão de defeitos do tubo 

neural, como o mielomeningocelo ou mielocistocelo.3 

Após o diagnóstico a vigilância da gravidez necessita 

de ser mais atenta e dirigida com ecografias seriadas 

do feto, placenta e tumor. Os teratomas mais volumo-

sos e os mais vascularizados podem condicionar alte-

rações hemodinâmicas do feto, colocando-o em risco 

de desenvolver hidropsia, hemorragia grave, coagulo-
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de diagnóstico in-utero, o seguimento da gestação por 

equipa multidisciplinar é fundamental.

 Caso Clínico 
Recém-nascido (RN) do sexo feminino, gestação vi-

giada, com alteração ecográfica suspeita de teratoma 

sacrococcígeo às 20 semanas, confirmado por RM: 

Massa tumoral volumosa com 13 x 11 x 6 cm de for-

ma biloculada, tipo I, sem prolongamento retrosagra-

do e intra pélvico, com 50% de conteúdo quístico. Às 

34 semanas constata-se crescimento rápido da massa 

tumoral e hidrâmnios, pelo que é realizada cesariana 

eletiva. Nasce com 2,870 kg e índice de Apgar 6 ao 

1º e 9 ao 5º minuto. No exame objetivo confirma-se 

presença de massa com cobertura cutânea parcial 

(Figs. 1 e 2). Analiticamente apesentava elevação do 

marcador tumoral alfa-fetoproteína, mas hormona 

gonodotrofina coriónica e antigénio carcinoembrio-

nário normais.

Admissão na Unidade de Cuidados Especiais ao Re-

cém-Nascido (UCERN) para estabilização hemodi-

nâmica e ventilação não invasiva. Ao 5º dia de vida é 

realizada cirurgia: Remoção completa do tumor e do 

cóccix (Fig. 3). O pós-operatório decorreu sem inter-

corrências e o RN teve alta aos 19 dias de vida. Aos 7 

meses foi submetido a nova cirurgia para retificação 

das cicatrizes (Fig. 4).

É seguido na consulta de cirurgia pediátrica, não 

tendo sinais de recidiva. Atualmente, com três anos, 

apresenta assimetria das nádegas e coxa, mas sem 

alteração funcional.

 Discussão 
Este caso evidencia a importância da articulação de 

equipa multidisciplinar, essencial para o timing de 

nascimento e intervenção cirúrgica, os quais deter-

minam o prognóstico.

O teratoma é a neoplasia mais frequente no RN, 

sobretudo no sexo feminino (80%) como no caso 

descrito.6 Classifica-se de acordo com a localização 

anatómica (Altman), em quatro tipos sendo o tipo I 

predominantemente externo e mais comum (62%), 

como neste caso. O tipo II (14%) é externo mas com 

extensão intra pélvica significativa, o tipo III (19%) 

tem componente externo aparente mas predomínio 

pélvico, o tipo IV (6%) é um tumor sagrado sem apre-

sentação externa.7 O diagnóstico pré-natal ocorre 

tipicamente no segundo trimestre aquando de eco-

grafia de rotina, à 20ª semana neste caso. A caracte-

rização da lesão por RM é indispensável: Permite a 

classificação segundo os critérios de Altman; deteta 

possível compressão de órgãos próximos e outros 

defeitos associados4; e é útil para o aconselhamento 

pré-natal e definição do plano operatório.

No nosso hospital, após o diagnóstico pré-natal, o pla-

neamento do nascimento e tratamento do RN é dis-

cutido por equipa multidisciplinar (consulta de vida 

pré-natal), envolvendo obstetra, pediatria, aneste-

sista e cirurgião neonatal. Esta equipa reúne também 

com os pais para esclarecimento de toda a situação. 

O parto deve ser programado pois a maioria dos 

recém-nascidos são prematuros, como no caso pre-

sente, em que houve necessidade de estabilização 

FIGURA 1.  Volumoso tumor sacroccocígeo. 

FIGURA 2. Tumor sacroccocígeo com deslocação 
anterior do ânus.
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hemodinâmica e apoio ventilatório. Recomenda-se 

o parto por cesariana, para evitar o risco de rotura 

tumoral intra-parto e distocia. Após o nascimento, o 

RN deve ser posicionado de modo a prevenir o trau-

matismo, compressão ou hemorragia tumoral.4

O RN foi operado ao 5º dia de vida no HCD. O tra-

tamento definitivo é cirúrgico e deve ser realizado 

tão precocemente quanto possível para reduzir o 

risco de transformação maligna da massa tumoral. O 

prognóstico depende da excisão completa do tumor 

e do cóccix, bem como da sua histologia. Em alguns 

casos será necessário fazer quimioterapia.2 O trata-

mento cirúrgico foi bem-sucedido, tendo a criança 

ficado apenas com sequelas estéticas não deforman-

tes. Nalguns casos há sequelas funcionais, sobretu-

do disfunção ano-rectal e incontinência urinária.5

Até ao momento a criança não teve nenhuma recaída. 

A recorrência é mais frequente nos 3 primeiros anos.4

 Conclusão 
Os teratomas sacrococcígeos são os tumores con-

génitos de células germinais mais frequentes, geral-

mente benignos. A maioria tem diagnóstico pré-na-

tal. O risco de complicações feto-maternas obriga a 

vigilância intensiva da gravidez. O planeamento do 

nascimento e tratamento por uma equipa multidisci-

plinar, envolvendo obstetra, pediatria, anestesista e 

cirurgião neonatal é fundamental para o prognóstico. 
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FIGURA 3. Remoção de tumor com cerca de 0,500 kg. FIGURA 4. Cicatrizes aos 7 meses.
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Tratamento Cirúrgico da Infertilidade 
Associada a Endometriose:  
Uma Alternativa à Procriação 
Medicamente Assistida

Surgical Treatment of Endometriosis - Associated Infertility: 
An Alternative to Assisted Reproductive Techniques 
Susana Maia, João Luís Silva Carvalho

 Resumo
A endometriose é uma das causas mais frequentes de infertilidade feminina.

Paciente de 30 anos, nulípara, com queixas de infertilidade, dismenorreia e dispareunia. Ecograficamente 

apresentava endometriomas ováricos bilaterais. Realizou fertilização in vitro que resultou em gravidez 

com perda de vitalidade às 7 semanas. Quatro meses depois, realizou cirurgia laparoscópica (quistecto-

mia ovárica bilateral e ressecção de nódulo de endometriose retrocervical), com posterior ocorrência de 

gravidez espontânea. O parto ocorreu por cesariana às 35 semanas, motivada por hemorragia abundante 

de placenta prévia parcial.

Nas mulheres com infertilidade associada a endometriose, o tratamento cirúrgico está recomendado e 

visa melhorar a fecundidade pela remoção dos implantes endometriais ectópicos e restauração da nor-

malidade da anatomia pélvica.

PALAVRAS-CHAVE: Endometriose/cirurgia; Gravidez; Infertilidade Feminina; Laparoscopia; Reprodução

KEYWORDS: Endometriosis/surgery; Infertility, Female; Laparoscopy; Pregnancy; Reproduction

 Introdução
A endometriose caracteriza-se pela presença de 

implantes endometriais ectópicos, que se localizam 

de forma predominante na pelve, podendo condi-

cionar infertilidade e sintomas como dismenorreia, 

dispareunia e dor pélvica crónica. A sua prevalência 

exata é desconhecida,1 mas estima-se que varie en-

tre 5-10% das mulheres em idade reprodutiva. Esta 

prevalência aumenta para 25-50% nas mulheres 

com infertilidade e 30-50% das mulheres com endo-

metriose têm infertilidade.2 
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Existe uma associação frequente entre endometrio-

se e infertilidade, contudo uma relação causal ainda 

não foi estabelecida.2 Este comprometimento da 

fertilidade pode ter uma origem multifatorial, envol-

vendo causas mecânicas, moleculares, genéticas e 

ambientais.3 

Existem várias possibilidades de tratamento da 

infertilidade associada a endometriose, nomeada-

mente uma conduta expetante, tratamento médico, 

tratamento cirúrgico e técnicas de procriação medi-

camente assistida (PMA). 

 Caso Clínico
Paciente de 30 anos, sexo feminino, que recorreu à 

consulta de ginecologia por queixas de infertilidade, 

dismenorreia (5/10) e dispareunia (7/10). Sem his-

tória de disúria ou disquesia relevantes.

Apresentava antecedentes de menarca aos 13 anos, 

ciclos regulares, cataménios de 6 dias e nuliparida-

de. Referia diagnóstico ecográfico de endometrio-

ma do ovário esquerdo com 1,5 cm cerca de 3 anos 

antes, que regrediu após toma de desogestrel, com 

posterior ocorrência de gravidez espontânea anem-

briónica resolvida com esvaziamento uterino instru-

mental. Sem outros antecedentes pessoais ou fami-

liares relevantes. 

Ao exame ginecológico apresentava útero em retro-

versão moderada, sem outras alterações, nomeada-

mente dor ao toque vaginal bimanual. A ecografia 

transvaginal revelou a presença de quistos de con-

tornos regulares, conteúdo homogéneo com baixa 

densidade ecogénica, com 71 cc no ovário esquerdo 

e 14 cc no ovário direito, sugestivos de endometrio-

mas ováricos. 

Atendendo ao desejo de gravidez e normalidade do 

espermograma, a paciente foi submetida a estimu-

lação ovárica para realização de fertilização in vitro 

(FIV). No início do ciclo, realizado com gonadotro-

finas e antagonista de GnRH, foi efetuada punção 

aspirativa ecoguiada dos endometriomas. O ciclo 

resultou em gravidez, com perda de vitalidade às 7 

semanas de gestação. 

Cerca de quatro meses depois, realizou ecografia 

transvaginal que revelou imagens sugestivas de foco 

de endometriose retrocervical e endometriomas bila-

terais (ovário esquerdo com 72 cc; ovário direito com 

64 cc), pelo que se decidiu realizar cirurgia laparoscó-

pica. O pneumoperitoneu foi realizado com agulha de 

Veress, com posterior introdução de trocar de 10 mm 

a nível umbilical e três trocars acessórios. À inspeção 

constatou-se presença de ovários aumentados de 

volume e múltiplas aderências entre os ovários e a 

parede lateral pélvica e face posterior do útero. Pro-

cedeu-se a (1) lise das aderências, (2) quistectomia 

parcial até próximo ao hilo do ovário esquerdo, se-

guida de coagulação bipolar do restante tecido do en-

dometrioma, (3) quistectomia do ovário direito com 

criteriosa coagulação bipolar do leito ovárico para 

hemóstase, (4) ressecção do nódulo de endometriose 

retrocervical. 

FIGURA 1. Imagem ecográfica do endometrioma do ovário esquerdo (A) e do ovário direito (B).

A B
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A paciente teve alta ao segundo dia pós-operatório e 

não se registaram complicações intra ou pós-operató-

rias. O exame histológico das peças excisadas confir-

mou o diagnóstico. 

A paciente engravidou espontaneamente cerca de 

dois meses após a cirurgia, e às 32 semanas de gesta-

ção foi-lhe diagnosticada uma placenta prévia parcial. 

A gravidez evoluiu favoravelmente até às 35 semanas, 

altura em que por apresentar hemorragia abundante 

e súbita, foi submetida a cesariana da qual resultou 

recém-nascido de sexo masculino, com 2,379  kg de 

peso e índice de Apgar 7/9. O puerpério decorreu 

sem intercorrências e foi medicada com desogestrel. 

 Discussão
A endometriose tem um impacto negativo na ferti-

lidade. As mulheres com endometriose apresentam 

uma menor taxa de fecundidade mensal (2-10%), 

quando comparadas aos casais férteis (15-20%).4 

Esta possibilidade de gravidez espontânea depende 

do estádio da doença, sendo de 17-22% nos casos 

de endometriose leve5 e não excedendo os 3% nos 

casos graves.6 Estudos sugerem que as mulheres 

com endometriose mais avançada apresentam uma 

pior reserva ovárica, menor qualidade ovocitária e 

embrionária e pior implantação.7

Foram propostos vários mecanismos para justificar 

esta diminuição da fertilidade3:

• Distorção da anatomia pélvica: A presença de ade-

rências pélvicas promove uma redução da libertação 

e recolha ovocitária, alteração da motilidade dos 

espermatozoides, diminuição da fertilização e do 

transporte embrionário; 

• Atividade inflamatória: A presença de tecido en-

dometrial numa localização ectópica promove o 

recrutamento de leucócitos e macrófagos dentro 

dos implantes endometriais e no líquido peritoneal, 

condicionando alterações da ovulação e produção 

ovocitária, diminuição da função e motilidade tubar, 

redução da mobilidade dos espermatozoides e frag-

mentação do seu DNA; 

• Disrupção da fase luteínica: Desregulação do rece-

tor da progesterona com consequente menor rece-

tividade endometrial e falência da implantação; 

• Expressão aberrante de catalase e de glutationa 

peroxidase a nível endometrial, com aumento dos 

radicais livres e subsequente efeito negativo na via-

bilidade embrionária. 

TRATAMENTO DA INFERTILIDADE ASSOCIADA  
A ENDOMETRIOSE
A endometriose é uma doença desafiante pela au-

sência de opções de tratamento da causa. O trata-

mento da infertilidade associada a endometriose 

deve ser personalizado e baseado no estadio da 

doença, idade da paciente e duração da infertilidade. 

O tratamento médico, que inclui estroprogestativos, 

progestativos, danazol e análogos da GnRH, embora 

ajude a tratar a dor, não tem qualquer benefício de-

monstrado nestes casos. A única exceção reside nas 

mulheres com endometriose avançada propostas 

FIGURA 2. Visualização laparoscópica dos endometriomas (A) e aderências pélvicas (B).
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para FIV, pela demonstração de que o tratamento 

prolongado com análogos da GnRH previamente a 

FIV pode melhorar as suas taxas de fertilidade. 

Atualmente, o tratamento cirúrgico por laparoscopia 

deverá ser considerado o tratamento de escolha para 

estas pacientes, pela sua eficácia e segurança.1 A ci-

rurgia laparoscópica para excisão ou ablação da endo-

metriose mínima a ligeira quase duplica a taxa de gra-

videz espontânea. Nas mulheres com endometriose 

moderada a grave, a cirurgia laparoscópica aumenta 

de forma significativa a taxa de gravidez espontânea.8 

Considera-se razoável uma atitude expetante após 

tratamento cirúrgico durante um período de 6 meses. 

TRATAMENTO DO ENDOMETRIOMA OVÁRICO

O endometrioma ovárico trata-se de um pseudo-

quisto formado pela invaginação do córtex ovárico, 

originada pela descamação e hemorragia de implan-

tes endometriais superficiais,9 ou por metaplasia ce-

lómica de quistos de inclusão epiteliais.10 Esta última 

teoria é suportada pela ausência de plano de cliva-

gem entre o endometrioma e o tecido ovárico. 

O endometrioma pode comprometer a função ová-

rica ao condicionar uma depleção folicular, que pode 

ser justificada por uma menor vascularização, maior 

stress oxidativo e arquitetura anormal do córtex ová-

rico circundante do endometrioma.11 A sua presença 

durante a realização de ciclos FIV associa-se a uma 

maior necessidade de estimulação ovárica, menor 

produção de folículos e pior qualidade ovocitária. 

Contudo, a evidência atual não demonstrou que a 

quistectomia previamente à PMA melhore as taxas 

de gravidez ou a resposta à estimulação ovárica, nas 

mulheres com endometrioma maior que 3 cm.

O tratamento do endometrioma ovárico em mulhe-

res com infertilidade é controverso. O tratamento 

médico, apesar de promover uma diminuição do ta-

manho do endometrioma em 57% dos casos, apre-

senta um rápido retorno ao tamanho inicial após 

suspensão da terapêutica e uma má resposta nos 

casos de dimensões iguais ou superiores a 3  cm. A 

sua remoção cirúrgica, se por um lado apresenta um 

risco de perda inadvertida de tecido ovárico normal 

e de interrupção do suprimento vascular ovárico, 

por outro lado condiciona um aumento da taxa de 

gravidez espontânea e uma redução da taxa de re-

corrência.

A técnica cirúrgica ideal permitiria a remoção do te-

cido endometrial antes da ocorrência de desvascu-

larização e perda folicular com consequente risco de 

falência ovárica prematura. Embora existam várias 

técnicas cirúrgicas descritas, a Sociedade Europeia 

para a Reprodução Humana e Embriologia (ESHRE) 

recomenda a quistectomia laparoscópica, em vez da 

drenagem seguida de eletrocoagulação da parede 

do quisto, para endometriomas ováricos com diâme-

tro maior ou igual a 4 cm.1 A aspiração do endome-

trioma guiada por ecografia, embora apresente uma 

alta taxa de recorrência (66-97%), pode ser útil pre-

viamente à realização de PMA, por apresentar uma 

FIGURA 3. Quistectomia parcial do ovário esquerdo utilizando a técnica stripping (A), seguida de coagulação bipolar do 
restante tecido do endometrioma (B).
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boa preservação da reserva ovárica e uma respos-

ta normal à estimulação ovárica.12 Recentemente, 

Donnez sugeriu uma técnica combinada, realizando 

num primeiro passo quistectomia parcial até próxi-

mo ao hilo e, posteriormente, vaporização com laser 

CO
2
 dos restantes 10-20% de endometrioma.13 

RESULTADO OBSTÉTRICO NAS MULHERES  

COM ENDOMETRIOSE

Estudos demonstraram que as gravidezes de mulhe-

res com endometriose poderão apresentar um risco 

superior de complicações obstétricas, tais como par-

to pré-termo, hemorragia anteparto, complicações 

placentares, pré-eclampsia e cesariana.14 

Este caso demonstra vários dos aspetos inerentes à 

infertilidade associada a endometriose descritos an-

teriormente, nomeadamente: regressão com poste-

rior retorno ao tamanho inicial de um endometrioma 

com 1,5 cm após tratamento médico; aspiração eco-

guiada dos endometriomas previamente à FIV para 

facilitar a recolha ovocitária; impacto negativo da 

endometriose na viabilidade embrionária com perda 

de gestação às 7 semanas; recorrência dos endome-

triomas após aspiração; gravidez espontânea pouco 

tempo após tratamento cirúrgico; e as complicações 

obstétricas (placenta prévia parcial, hemorragia an-

teparto e cesariana). 

 Conclusão
A estratégia do tratamento da infertilidade associa-

da a endometriose deve ser individualizada, tendo 

em consideração vários fatores, tais como a idade, 

duração da infertilidade, espermograma, distorção 

da anatomia pélvica, reserva ovárica e presença de 

endometrioma. A cirurgia laparoscópica deve ser o 

tratamento de primeira escolha para estas pacientes.
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Tratamento Combinado de Terapia 
Fotodinâmica com Cirurgia de Ambulatório: 
Uma Opção Terapêutica a Considerar

Combined Treatment of Photodynamic Therapy with 
Ambulatory Surgery: A Therapeutic Option to Consider
Celeste Brito, Cristina Resende

 Resumo 

A terapêutica fotodinâmica é uma técnica que se baseia na aplicação tópica de um agente fotossensibi-

lizante, que após exposição a fonte de luz gera radicais livres, que lesam seletivamente as células pré-

-neoplásicas e neoplásicas. Está aprovada para o tratamento de queratoses actínicas, doença de Bowen 

e carcinomas basocelulares. 

Doente do sexo feminino, 87 anos de idade, apresentando uma placa eritematosa, com bordo perolado, 

com 17 anos de evolução. Adjacente a essa placa, observava-se um tumor ulcerado, friável e vegetante, 

com crescimento recente nos últimos meses. Efetuou-se tratamento combinado de cirurgia clássica em 

regime de cirurgia de ambulatório, com exérese do tumor vegetativo num primeiro tempo. Passados 2 

meses, efetuou-se um ciclo de terapêutica fotodinâmica, com resolução do tumor e um ótimo resultado 

cosmético.

A terapêutica fotodinâmica é uma técnica com resultados cosméticos excelentes, baixa percentagem de 

recidiva, poucos efeitos secundárias e alta satisfação dos doentes. Contudo, a cirurgia clássica continua 

a ter um papel fundamental.

PALAVRAS-CHAVE: Neoplasias da Pele; Procedimentos Cirúrgicos Ambulatórios; Terapêutica Fotodinâ-

mica; Terapia Combinada
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 Introdução
A terapêutica fotodinâmica (TFD) é uma terapêutica 

não invasiva, em que ocorre uma reação fotoquímica 

tipo II, que se baseia na aplicação tópica de um agen-

te fotossensibilizante, que após a exposição a fonte 

luminosa gera radicais livres, lesando seletivamente 

as células pré-neoplásicas e neoplásicas. Está pro-

vada a sua eficácia para o tratamento de queratoses 

actínicas, doença de Bowen e carcinomas basocelu-

lares (CBC), com espessura inferior a 2 mm.1-4 

A TFD tem sido uma opção terapêutica muito impor-

tante para o tratamento de lesões dermatológicas na 

última década, no nosso Hospital.

A sua popularidade advém do seu perfil de tolerabili-

dade aceitável e de apresentar muito poucos efeitos 

secundários. O Serviço de Dermatologia do Hospital 

de Braga foi reconhecido em 2006 pela Euro-PDT 

(Euro-Photodynamic therapy) como um Centro de Ex-

celência de TFD. A decisão de realização de tratamen-

to com TFD tem que ser suportada pela experiência 

clínica. No nosso centro utilizamos sempre duas ses-

sões de tratamento, separadas por uma semana, in-

dependentemente da lesão a tratar, e se necessário 

repetimos o ciclo de tratamento passados 3 meses.

Apresenta-se um dos melhores casos em 10 anos de 

tratamento com TFD em que se utilizou a cirurgia 

clássica combinada com a TFD.

 Caso Clínico 
Doente do sexo feminino, 87 anos de idade, recor-

reu à consulta de Dermatologia por apresentar uma 

placa eritematosa, com bordo perolado, com 7 x 

4 cm de maior diâmetro, com 17 anos de evolução. 

Adjacente a essa placa, observava-se um tumor ul-

cerado, friável e vegetante, com 3 x 6  cm de maior 

diâmetro, com 2 anos de evolução, com crescimento 

recente nos últimos meses (Fig. 1). Efetuou-se tra-

tamento combinado de cirurgia clássica em regime 

de cirurgia de ambulatório, com exérese do tumor 

vegetativo num primeiro tempo, sendo o resultado 

histológico de CBC (Fig. 2 A), e passados 2 meses 

efetuou-se um ciclo de TFD, com 2 sessões separa-

das de uma semana, no componente superficial, com 

um ótimo resultado cosmético (Fig. 2 B).

 Discussão
A TFD pode ser usada como complemento à cirur-

gia, sendo muito bem tolerada pelos doentes, com 

resultados cosméticos excelentes e satisfação ele-

vada, evitando cicatrizes inestéticas, que poderiam 

ocorrer se apenas se usasse a cirurgia nos CBC de 

grandes dimensões, mas mantendo a mesma eficácia 

terapêutica, nas situações para a qual está aprova-

da.1,3 O agente fotossensibilizante só penetra 2 mm 

de profundidade, pelo que este método é apenas re-

servado para os CBC superficiais.2,3 O follow-up dos 

doentes submetidos a TFD ou tratamento combina-

do de TFD com cirurgia, é semelhante ao dos CBC 

tratados apenas por cirurgia clássica, sendo semes-

tral nos primeiros 2 anos e posteriormente anual, 

até perfazer os 5 anos e posteriormente mantêm o 

follow-up no Médico de Família.2-4 

Para a realização de TFD é necessário que a técnica, 

incluindo a curetagem prévia das lesões, seja realiza-

da por médicos dermatologistas com experiência em 

TFD. No nosso centro, como agente fotossensibili-

zante recorremos à aplicação de creme metil amino-

levulinato (metvix®), que se aplica numa camada com 

1 mm de espessura, sobre o qual se coloca um penso 

tipo filme transparente, durante 3 horas, altura em 

que se inicia a iluminação com uma lâmpada emissora 

de diodos aktilite®, com um comprimento de onda de 

FIGURA 1. CBC com componente nodular e superficial.
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630 nanómetros. A fase da irradiação é feita por uma 

enfermeira treinada, que se mantém a conversar com 

os doentes para diminuir a ansiedade dos mesmos, o 

que leva a que nos últimos 10 anos (2003-2013), se 

tenham tratado no nosso centro 583 doentes e 1.969 

lesões, com TFD, com uma taxa de recidiva residual 

(<0,5%) e os efeitos secundários praticamente inexis-

tentes. Assim atribuem-se os excelentes resultados 

nos últimos 10 anos a uma boa preparação prévia das 

lesões e uma boa seleção dos doentes.
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FIGURA 2. Tratamento do componente nodular do CBC com CA (A) e tratamento do componente superficial do CBC 
com TFD (B).
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Tratamento de Rotura da Coifa Bilateral 
Diferentes Estadios, Diferentes Opções: 
Caso Clínico

Bilateral Rotator Cuff Tear Different Stages,  
Different Options: Case Report
Sérgio Azevedo, Manuel Brandão

 Resumo
As roturas degenerativas da coifa dos rotadores apresentam um espetro de decisão complexo.

O prognóstico da nossa decisão depende de forma marcada com a idade, atividade pessoal/profissional, 

qualidade do tendão nativo, grau de retração do coto tendinoso, infiltração lipomatosa e atrofia muscular, 

congruência gleno-umeral e capital condral.

O tratamento que propomos aos nossos doentes tem por base a perceção de todas estas variantes e fre-

quentemente encontramos condições distintas com indicações diferentes num mesmo paciente.

Este caso clínico ilustra duas fases distintas de rotura da coifa numa mesma doente, alvo de tratamento 

personalizado para cada caso.
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 Introdução
A patologia degenerativa da coifa dos rotadores é a 

causa mais frequente de ombro doloroso em pacien-

tes com idade superior a 50 anos.

Estas alterações degenerativas são progressivas 

com a idade, evoluindo frequentemente para rotura 

da coifa, associada a dor e limitação funcional.1,2

Quando a rotura se encontra estabelecida, a proba-

bilidade no aumento do tamanho e extensão da lesão 

existe, mas não é a regra.1,2

Contudo, mesmo nos casos em que o tamanho da ro-

tura e a retração do tendão não aumenta ao longo do 

tempo, a infiltração lipomatosa do corpo muscular é 

progressiva, diminuindo gradualmente o prognósti-

co de reparação.1,2

A principal razão para considerar tratamento cirúr-

gico precoce em pacientes portadores de rotura da 

coifa sintomática é precisamente o risco progressivo 

de retração e atrofia muscular, associada a um de-

crescente prognóstico na reparação. 
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O presente caso clínico ilustra dois estadios diferen-

tes de evolução de uma rotura da coifa no mesmo 

paciente, associados a prognósticos diferentes e por 

isso alvo de tratamento diferente.

 Caso Clínico
Doente do sexo feminino com 61 anos de idade, re-

correndo à Consulta de Ortopedia por quadro do 

omalgia bilateral e limitação do arco de mobilidade 

ativa dos ombros com um ano de evolução, sem trau-

matismo conhecido.

Desde o início da sintomatologia, seguida pelo mé-

dico assistente de Medicina Geral e Familiar, tendo 

realizado diversas tentativas de tratamento anti-in-

flamatório oral e tópico bem como 60 sessões de 

tratamentos de fisioterapia, sem sucesso.

Ao exame clínico apresentava essencialmente dor à 

mobilização, limitação do arco de mobilidade activa 

de ambos os ombros e uma franca insuficiência do 

supra e infra-espinhoso bilateral.

O quadro álgico era mais intenso à direita mas a li-

mitação funcional mais marcada à esquerda, como 

ilustram as Tabelas 1, 2 e 3.

Requisitada ressonância magnética (RM) de ambos 

os ombros, confirmando-se a suspeita clínica de ro-

tura completa da coifa dos rotadores bilateral, no-

meadamente do supra e infra-espinhoso, à esquerda 

com retração Patte 3, Goutallier 4 e migração cefáli-

ca da cabeça umeral (Figs. 1 e 2), à direita com retra-

ção Patte 2 e Goutallier 3 (Figs. 3 e 4).

TABELA 1. Arco de mobilidade.

Flexão Abdução Rot. Externa Rot. Interna

Ativa Passiva Ativa Passiva Ativa Passiva Ativa

Direito 80 170 80 170 30 50 D12

Esquerdo 30 150 30 140 20 45 L5

TABELA 2. Shoulder pain and disability index – SPADI.

Dor 
SPADI

Incapacidade 
SPADI

SPADI-
Total

Direito 45% 59% 63%

Esquerdo 36% 67% 60%

TABELA 3. Score de Constant.

Score Constant

Direito 20

Esquerdo 17

FIGURA 1. RM ombro esquerdo (coronal) retração Patte 
3 e migração cefálica da cabeça umeral.

FIGURA 2. RM ombro esquerdo (sagital) atrofia 
lipomatosa do supra e infra-espinhoso Goutallier 4.
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A pedido da doente, foi submetida a tratamento ci-

rúrgico ao ombro esquerdo em julho de 2013, ten-

do-se procedido a artroplastia total invertida do om-

bro (Fig. 5)

Seguiu o protocolo de reabilitação da nossa Unidade 

em fisioterapia, obtendo uma elevada taxa de satis-

fação aos 3 meses de operada.

Actualmente, com quase 5 anos de reparação de ro-

tura da coifa direita e 2 anos de artroplastia total in-

vertida do ombro esquerdo, apresenta os seguintes 

resultados (Tabelas 4, 5 e 6 e Fig. 6)

FIGURA 3. RM ombro direito (coronal) retração Patte 2 
e cabeça umeral centrada.

FIGURA 5. Rx pós-artroplastia total invertida.

FIGURA 4. RM ombro direito (sagital) atrofia lipomatosa 
do supra-espinhoso  Goutallier 2 e do infra-espinhoso  
Goutallier 3.

FIGURA 6. Resultado Final.

Submetida, em 14-09-2010, a tratamento cirúrgico 

do ombro direito, tendo-se procedido a bursecto-

mia, acromioplastia e tenodése da longa porção por 

via artroscópica e reinserção do supra e infra-espi-

nhoso com sistema de ancoragem óssea por aborda-

gem “mini-open”.

Seguiu-se período de reabilitação em fisioterapia 

segundo o protocolo da Unidade do Ombro da CUF 

Torres Vedras Clínica, com recuperação completa do 

arco de mobilidade ativa do ombro e regressão ab-

soluta da dor aos 4 meses de operada.
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 Discussão
A história natural da rotura da coifa dos rotadores 

não se encontra ainda perfeitamente definida.3

A gravidade das lesões evidenciadas com suporte 

imagiológico não apresenta por vezes uma exacta 

correlação clínica.3

Muitos doentes vivem durante anos com uma rotura 

da coifa de forma compensada e assintomática.3

O tratamento cirúrgico tem indicação nas roturas 

sintomáticas e após a falência da abordagem conser-

vadora.

Neste caso clínico, estávamos perante uma doente 

com omalgia e limitação funcional dos ombros muito 

significativas.

Estávamos perante uma rotura reparável à direita 

associada a dor mais intensa e irreparável à esquer-

da, cursando com dor menos intensa mas maior limi-

tação funcional.

Se à direita o risco de não reparação aumentava a 

probabilidade de retração do coto e de atrofia lipo-

matosa do corpo muscular, à esquerda estas altera-

ções já tinham ultrapassado a capacidade de obter 

um bom prognóstico com esta técnica.

A opção pela tentativa de reparação da rotura é ade-

quada até aos graus de retração Patte 3 e Goutallier 3.

Nos graus mais avançados a reparação associa-se a 

um mau prognóstico clínico, surgindo outras opções 

como possibilidade de tratamento:

TABELA 4. Arco de mobilidade.

Flexão Abdução Rot. Externa Rot. Interna

Ativa Passiva Ativa Passiva Ativa Passiva Ativa

Direito 180 180 170 180 45 50 D12

Esquerdo 180 180 160 170 30 45 L5

TABELA 5. Shoulder pain and disability index  – SPADI.

Dor 
SPADI

Incapacidade 
SPADI

SPADI 
Total

Direito 10% 8,75% 7,2%

Esquerdo 18% 35% 20,3%

TABELA 6. Score de Constant.

Score Constant

Direito 81

Esquerdo 71

• Tratamento paliativo: Por abordagem artroscópi-

ca, a realização de bursectomia, acromioplastia e 

tenotomia/tenodése da longa porção do bicípite, 

consegue muitas vezes diminuir a dor e melhorar 

a função desta articulação.

• Transferências musculares: Nas roturas poste-

ro-superiores a transferência do grande dorsal e 

nas roturas do subescapular as transferências do 

grande peitoral, são técnicas reservadas para pa-

cientes mais jovens mas que têm vindo a perder o 

entusiasmo pelo limitado benefício clínico final e a 

médio prazo.4- Artroplastia total invertida: Técnica 

que veio revolucionar o tratamento das roturas ir-

reparáveis e sintomáticas, embora associada a não 

desprezível taxa de complicações. Durante um lon-

go período tratou-se de uma técnica não aconse-

lhável a doentes com idade inferior a 70 anos, pelo 

decréscimo progressivo dos resultados funcionais 

após os 10 anos. Contudo, estudos recentes têm 

vindo a sustentar o contrário, sendo atualmente 

uma técnica válida em doentes com idade inferior 

a 60 anos, embora com resultados menos prome-

tedores.5A abordagem “mini-open” no tratamento 

da rotura da coifa tem apresentado resultados e 

taxas de complicação sobreponíveis com a técnica 

“full-arthroscopic”, não comprometendo em nada o 

período de reabilitação.6,7 

Este caso clínico demonstra bem que o resultado fi-

nal no tratamento das roturas da coifa depende da 

uma perfeita compreensão quanto à fase de evolução 

desta patologia, assim como da escolha da técnica de 

tratamento.
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Com quase 5 anos de evolução pós-reparação de ro-
tura da coifa à direita e 2 anos pós-artroplastia total 
invertida do ombro esquerdo, esta paciente apre-
senta um grande grau de satisfação, com uma inca-
pacidade residual nas suas actividades da vida diária.

 Conclusão
O tratamento da rotura da coifa deve ser baseado 

na clínica, idade, nível de atividade e estadio da lesão 

para cada paciente.

Quando o tratamento cirúrgico tem indicação, as op-

ções técnicas são variadas e deverão ser enquadra-

das de forma individual.

A realização de duas técnicas absolutamente dis-

tintas no mesmo paciente é possível, com resultado 

funcional muito encorajador.
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Tratamento Endovascular  
de Aneurismas Saculares Isolados  
da Aorta Abdominal e da Artéria Ilíaca 

Endovascular Treatment of Isolated Saccular Aneurysms 
of the Abdominal Aorta and Iliac Artery 
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 Resumo
Os autores apresentam um caso clínico de um doente do sexo masculino, de 72 anos, que apresentava 

dois aneurismas abdominais saculares isolados, um aneurisma da artéria ilíaca comum esquerda de 3 cm 

que envolvia a bifurcação ilíaca, corrigido por via endovascular através de embolização com diversos coils 

da artéria ilíaca interna ipsilateral, com a subsequente colocação de uma extensão ilíaca de endoprótese 

Endurant II, e de um aneurisma da aorta abdominal de 3,8 cm, corrigido com a colocação de uma endo-

prótese tubular Endurant II.

É realizada uma revisão da literatura sobre o nível de evidência do tratamento de aneurismas saculares 

e das possíveis complicações decorrentes da exclusão de aneurismas da artéria ilíaca, principalmente no 

que diz respeito à embolização da artéria ilíaca interna. 

PALAVRAS-CHAVE: Aneurisma da Aorta Abdominal; Aneurisma da Artéria Ilíaca; Procedimentos Endo-

vasculares

KEYWORDS: Aortic Aneurysm, Abdominal; Iliac Aneurysm; Endovascular Procedures 

 Introdução
Um aneurisma arterial é uma dilatação localizada e 

permanente, caracterizada por um aumento de 50% 

do maior diâmetro do vaso normal em questão.1 

Para além do referido, os aneurismas podem ser 

classificados de acordo com a sua configuração em 

fusiforme (a forma mais comum de apresentação) ou 

sacular (mais raros).

Enquanto os aneurismas fusiformes da aorta sur-

gem muitas vezes devido à degeneração da pare-

de arterial secundária a doença aterosclerótica, 

os aneurismas saculares têm uma etiologia mais 

variada, que podem envolver infeções aórticas, 

degeneração de uma úlcera aterosclerótica pe-

netrante, patologia traumática ou cirurgia aórtica 

prévia.2,3
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Os aneurismas da aorta abdominal (AAA) são os 

aneurismas abdominais mais frequentes, por sua 

vez os aneurismas isolados da artéria ilíaca comum 

(AIC) representam apenas menos de 2% de todos os 

aneurismas intra-abdominais.4,5

Historicamente os aneurismas saculares têm sido 

percecionados pelos cirurgiões vasculares como 

possuidores de um maior risco de rotura que os 

aneurismas fusiformes6 e normalmente corrigidos 

independentemente do tamanho apresentado. 

 Caso Clínico
Doente de 72 anos, com antecedentes de hiper-

tensão arterial e cirurgia de revascularização do 

miocárdio, que durante a realização de uma tomo-

grafia  computorizada (TC) abdominal de rotina, se 

descobre em simultâneo dois aneurismas saculares 

isolados (Fig. 1). Um aneurisma da AIC esquerda 

de 3 cm que envolvia a bifurcação ilíaca, tendo sido 

corrigido por via endovascular através de emboliza-

ção com diversos coils da artéria ilíaca interna (AII) 

ipsilateral, com a subsequente colocação de uma ex-

tensão ilíaca de endoprótese Endurant II (Medtronic 

Inc, Minneapolis, Minn) de 13 x 80 mm. No mesmo 

procedimento foi também corrigido um AAA sacular 

de 3,8  cm, igualmente por via endovascular, com a 

colocação de uma endoprótese tubular Endurant II 

de 23 x 70  mm (Fig. 2). O procedimento decorreu 

sem intercorrências, teve a duração de 130 minutos 

e a alta foi dada no dia seguinte à intervenção.

Durante o seguimento, o doente apresentou quei-

xas transitórias de claudicação nadegueira esquer-

da, porém sem outras queixas de isquemia pélvica, 

como disfunção erétil. 

A angiografia por tomografia computorizada (angio-

-TC) de controlo aos 2 meses (Fig. 3) revelou integri-

dade e permeabilidade das endopróteses colocadas, 

ausência de endoleaks e redução do volume dos sa-

cos aneurismáticos.

FIGURA 1. Angio-TC pré-operatório, demonstrando os 
aneurismas aórtico e ilíaco.

FIGURA 2. Angio-TC pré-operatório, demonstrando o 
aneurisma aórtico.

FIGURA 3. Angio-TC pré-operatório, demonstrando o 
aneurisma ilíaco.
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 Discussão
Uma vez que o presente caso clínico se relaciona 

com o tratamento endovascular convencional da 

abordagem aneurismática do setor aorto-íliaco, os 

autores debruçam-se essencialmente na discussão e 

revisão bibliográfica das características anatómicas 

dos aneurismas referidos e na consequente morbili-

dade causada pela abordagem endovascular relacio-

nada com o tratamento dos aneurismas ilíacos. 

A distribuição anatómica dos aneurismas ilíacos (AI) 

tratados passa por ser 70% na AI comum, 20% na AI 

interna e apenas 10% na AI externa.7 

Os aneurismas bilaterais da AIC estão identificados 

em cerca de 50% dos casos.8

Embora não hajam estudos que permitam, tal como 

no AAA, definir o limite exato a partir do qual um AI 

deva ser corrigido, a maioria dos autores defende o 

seu tratamento quando o maior diâmetro atinge os 

3 cm, dado o maior risco de rotura a partir destas di-

mensões.

Quando estamos perante aneurismas saculares, 

na literatura podemos encontrar várias séries que 

recomendam a sua reparação como única opção ra-

zoável.9,10

Num relatório do Conselho Conjunto da Sociedade 

de Cirurgia Vascular e da Sociedade Internacional 

de Cirurgia Cardiovascular, a correção aneurismáti-

ca foi recomendada a todos os aneurismas saculares 

da aorta abdominal, independentemente do tama-

nho ou da sintomatologia apresentada.11

Nathan et al demostraram maior stress existente na 

parede de aneurismas saculares em comparação com 

aneurismas fusiformes de tamanho semelhante.12

Existe porém na literatura uma escassez de evidên-

cia clínica que conceda pior prognóstico aos aneuris-

mas saculares da aorta.13

Aneurismas saculares raramente são encontrados. A 

sua prevalência de aneurismas da aorta pode mes-

mo representar 1,5% do número total de aneuris-

mas da aorta. Apesar da perceção comum da maior 

perigosidade da história natural dos aneurismas da 

aorta saculares, a verdadeira taxa de risco de rotura 

de aneurismas saculares é desconhecida.13

Estes autores referem também que enquanto não 

for descoberto que os aneurismas saculares tenham 

uma maior taxa de crescimento que os seus homó-

FIGURA 5. Angio-TC 3D aos 2 meses após o 
procedimento.

FIGURA 4. Exclusão endovascular do aneurisma ilíaco e do aneurisma aórtico.
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A logos fusiformes, um follow-up clínico e radiológico 

é necessário, uma vez que um número significativo 

vai necessitar de intervenção cirúrgica. Para além do 

referido, também advertem que novos estudos são 

necessários para determinar a conduta ideal do tra-

tamento de aneurismas que se apresentam com esta 

anatomia.13

No que diz respeito ao tratamento endovascular 

dos aneurismas ilíacos, não existe um critério formal 

sobre qual será o comprimento do colo ideal para a 

correção dos aneurismas ilíacos, mas vários autores 

aceitam que esta medida seja idêntica à reparação 

de aneurismas aórticos por via endovascular nomea-

damente 1,5 cm de comprimento mínimo, a artéria 

proximal não pode ser aneurismática (<14 mm), 

deve estar livre de trombo, quer na artéria ilíaca pro-

ximal e distal. Doentes com colo curto, tendem a ter 

extensão do processo aneurismático para a bifurca-

ção aórtica, podendo posteriormente necessitar de 

uma endoprótese bifurcada.14,15

Uma vez que o caso clínico se refere a dois aneuris-

mas saculares isolados e dado existirem condições 

anatómicas adequadas para a coloção de uma endo-

prótese isolada a nível ilíaco (obedecendo às reco-

mendações anteriormente referidas) para correção 

do aneurisma da AI esquerda, decidiu-se pela colo-

cação de 2 stents cobertos isolados em vez da colo-

cação de uma única endoprótese bifurcada.

A presença de um segmento de AIC distal não dila-

tada, permite a preservação da artéria ilíaca interna. 

Mais comummente, o aneurisma ilíaco termina so-

bre a bifurcação ilíaca, ficando a zona de ancoragem 

distal à origem da artéria ilíaca interna, perdendo-se 

o fluxo anterógrado para a AI interna.14

A embolização com coils da AI interna é frequente-

mente usada para a correção de aneurismas ilíacos 

que envolvam a sua bifurcação, como o caso apre-

sentado, de modo a colocar com segurança, uma en-

doprótese para exclusão dos referidos aneurismas, 

evitando assim o endoleak tipo II. Este procedimento 

porém, não está isento de complicações que estão 

decorrentes da diminuição do aporte sanguíneo 

para a região pélvica, que nas embolizações unilate-

rais apresentam taxas de claudicação nadegueira de 

cerca de 31-52% e de 17-38% de disfunção erétil.16

A endoprótese por nós selecionada para tratamento 

destes aneurismas tem também, embora ainda com 

resultados a curto prazo, demonstrado ser uma op-

ção válida para o tratamento dos AAA, com taxas de 

sucesso de colocação da endoprótese de 99,3% e 

ausência de endoleaks tipo I e III, de migrações, ro-

turas ou conversões ao fim de 1 ano de follow-up.17

 Conclusão
Serve este caso para documentar o tratamento si-

multâneo de 2 aneurismas saculares intra-abdo-

minais isolados, com recurso às técnicas endovas-

culares, prestigiando esta abordagem como ato de 

menor invasibilidade e morbi-mortalidade.

Ressalvamos também que a avaliação do risco de 

rotura é portanto fundamental na abordagem da de-

cisão cirúrgica do tipo anatómico de aneurismas em 

questão, de modo a diminuir a mortalidade relacio-

nada com os aneurismas saculares.
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Traumatismo Crânio-Encefálico 
Penetrante sobre o Seio Sagital Superior 

Penetrating Brain Injury to the Superior Sagittal Sinus 
Rui Almeida Ramos1, Leandro Oliveira1, Ricardo Moreira1, Cristiano Antunes1,  
José Manuel Amorim2, Afonso Almeida Pinto1, Carlos Alegria1, Rui Almeida1

 Resumo
Doente do sexo masculino de 55 anos de idade, admitido na sala de emergência com traumatismo crânio-

-encefálico penetrante com atingimento do seio sagital superior. Foi operado de emergência onde se veri-

ficou laceração total do seio, não sendo possível a sua reconstrução. A evolução neurológica foi favorável, 

apresentando neste momento apenas uma discreta monoparésia no membro superior direito. 
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KEYWORDS: Head Injuries, Penetrating; Superior Sagittal Sinus
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 Introdução
Os traumatismos crânio-encefálicos penetrantes 

são raros na prática neurocirúrgica atual. A sua cau-

sa mais frequente é acidental, seguida de tentativas 

de suicídio em doentes psiquiátricos.

Lesão significativa dos seios venosos durais ocorre 

em 1,5-5% da totalidade dos traumatismos crânio-

-encefálicos, estando o seio sagital superior envolvi-

do em 70-80% dos casos.1 

Quando há lesão do seio sagital superior a taxa de 

mortalidade global é de 41%2 e a sua abordagem ci-

rúrgica aumenta de complexidade, pois implica sem-

pre que possível, a sua reconstrução.

Contudo, existem casos descritos na literatura de 

laqueação de seios venosos durais, nomeadamente 

do seio sagital superior e com uma excelente recu-

peração neurológica.

Este caso clínico, descreve um doente de 55 anos de 

idade com traumatismo crânio-encefálico penetran-

te através de uma broca metálica na transição do 

terço médio para posterior do seio sagital superior. 

Foi submetido a craniotomia emergente, com neces-

sidade de laqueação do seio e sem possibilidade da 

sua reconstrução. Apresentou uma excelente recu-

peração neurológica. 
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 Caso Clínico
Doente do sexo masculino de 55 anos de idade, en-

contrado no seu local de trabalho com broca metálica 

introduzida na região posterior da sutura sagital (Figs. 

1 e 2). Inicialmente com Glasgow Coma Score de 9 e 

posterior deterioração com necessidade de sedação 

e ventilação. Realizou tomografia computorizada (TC) 

crânio-encefálica onde se verificou objeto metálico a 

cruzar a vertente posterior da sutura sagital, com tra-

jeto endocraniano parassagital direito, cruzando os 

lobos parietal e temporal e com o seu topo na margem 

póstero-superior do rochedo direito. 

Foi submetido a craniotomia emergente com remo-

ção da broca metálica. Apresentou destruição total 

do seio sagital superior com sangramento maciço, 

sendo necessária a sua laqueação e sem possibilida-

de de reconstrução.

No pós-operatório foi admitido na Unidade de Cui-

dados Intensivos onde apresentou quadro de hi-

pertensão intracraniana com necessidade de coma 

barbitúrico e colocação de derivação ventricular 

externa. 

Posterior evolução neurológica favorável. Cerca de 

dois meses após a intervenção cirúrgica, apresenta-

-se com Glasgow Coma Score de 15 e discreta mono-

parésia (grau 4+) no membro superior direito como 

único défice neurológico. 

 Discussão
Em situações extremas de lesões penetrantes do ter-

ço médio e posterior do seio sagital superior, em que 

não seja possível a sua reconstrução, a laqueação do 

mesmo pode permitir uma boa evolução neurológica.3

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FIGURA 1. TC crânio-encefálica pré-operatória. 
Reconstrução 3D.

FIGURA 2. TC crânio-encefálica pré-operatória. 
Reconstrução 3D.

FIGURA 3. Imagem intra-operatória.
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Tuberculose Vertebral  
na Transição Cervico-Torácica

Cervicothoracic Spinal Tuberculosis 
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 Resumo
Os autores apresentam um caso de uma mulher de 76 anos com um quadro de cervico-braquialgia diag-

nosticada como fratura vertebral e síndrome compressivo nervoso periférico. O diagnóstico correto de 

tuberculose vertebral apenas foi estabelecido três meses após instalação do quadro. O tratamento con-

sistiu em drenagem do abcesso, corporectomia parcial, artrodese intersomática com enxerto e fixação 

C5-D3, realizadas por via posterior, e antibacilares por 12 meses. A evolução foi favorável, sem compli-

cações.

É necessário um alto grau de suspeita nestas situações por forma a garantir um rápido início de trata-

mento conducente aos melhores resultados. Embora tecnicamente exigente, a solução cirúrgica permitiu 

num único tempo descomprimir os elementos neurológicos e a estabilização vertebral, reduzindo o risco 

potencial de complicações.  
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 Introdução
A tuberculose é uma doença relativamente inco-

mum na maioria dos países desenvolvidos. Em Por-

tugal, em 2012, a incidência de tuberculose foi de 

21,6/100.000 habitantes, o que representa um 

decréscimo relativamente à taxa de incidência em 

2011 de 6,1%. Apesar de se continuar a assistir a 

uma diminuição constante da taxa de incidência, 

Portugal continua a ser um país de incidência inter-

média - o único da Europa Ocidental.1

A tuberculose extrapulmonar pode envolver qual-

quer órgão ou sistema e os sinais e sintomas não 

são específicos. A tuberculose óssea é uma doença 

grave, habitualmente secundária a uma infeção pul-

monar primária, correspondendo aproximadamen-

te a 10% dos casos clínicos de tuberculose diag-

nosticados. A tuberculose vertebral (mal de Pott) 



484

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A

representa cerca de metade dos casos de tubercu-

lose óssea, sendo os segmentos torácico, lombar e 

transição toracolombar os mais frequentemente 

afetados.2 Condições adversas como a desnutrição, 

idade avançada, imunossupressão (co-infeção pelo 

VIH) e insuficiência renal podem favorecer o apare-

cimento da doença osteoarticular.

Sendo uma doença incomum, o diagnóstico é parti-

cularmente difícil, uma vez que o único sintoma habi-

tualmente presente é a dor, podendo ser confundida 

com fraturas, metástases e outras afeções primárias 

da coluna vertebral, sendo muitas vezes realizado 

tardiamente.

 Caso Clínico 
Doente do sexo feminino de 76 anos de idade com 

antecedentes pessoais de hipertensão arterial, disli-

pidemia, síndrome depressivo e carcinoma da mama 

esquerda submetido a mastectomia. 

Recorre à consulta de Ortopedia por quadro de 

braquialgia esquerda com cerca de 3 meses de 

evolução, em seguimento noutra instituição, e in-

terpretado como síndrome compressivo nervoso 

periférico. À data da consulta apresentava queixas 

de cervico-braquialgia esquerda, acompanhada de 

parestesias no bordo cubital do antebraço e mão, e 

sensação de diminuição da força e destreza do mem-

bro superior esquerdo. Negava febre, mal-estar ou 

emagrecimento. Ao exame físico apresentava dor à 

digito-pressão das apófises espinhosas da transição 

cervico-torácica, com força muscular 3/5 nos mióto-

mos C8 e D1, e hipostesia nos territórios radiculares 

de C7, C8 e D1 à esquerda.

No exame radiológico efetuado previamente obser-

vava-se discreto alargamento do espaço pré-verte-

bral, com má visualização da transição cervico-to-

rácica. A tomografia computorizada (TC) revelou 

alterações da primeira vértebra torácica que foram 

interpretadas como sequelas de fratura compressiva 

de D1 sem evidente colapso. Na eletromiografia re-

latava-se disfunção crónica de C7 esquerda e síndro-

me do túnel cárpico bilateral. Realizada ressonância 

magnética (RM), evidenciou-se lesão centrada em 

FIGURA 1. Lesão centrada em D1 com extensão fusiforme ao longo das vértebras adjacentes, exibindo hipossinal em 
T1 (A), hipersinal em T2 (B), e brilhando intensamente em STIR (C), poupando os discos intervertebrais. Extenso 
granuloma paravertebral com invasão intracanalar significativa (D).

FIGURA 2. Na TC torácica que não mostrou sinais de 
tuberculose pulmonar, é evidente o grau de destruição 
e colapso de D1.
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D1 com extensão fusiforme subligamentar pré-ver-

tebral ao longo das vértebras adjacentes, paraverte-

bral e intracanalar exibindo hipossinal em T1, hipersi-

nal em T2, brilhando intensamente em STIR (Fig. 1). 

Os discos estavam preservados. A TC torácica não 

mostrou sinais de tuberculose pulmonar, nem existia 

evidência de doença na história clínica (Fig. 2).  

Em função das alterações neurológicas evolutivas, 

secundárias à extensão intracanalar e foraminal do 

abcesso, e da instabilidade mecânica secundária à 

fratura, a doente foi intervencionada com o objetivo 

de descompressão e estabilização cirúrgica da colu-

na vertebral. 

Por via posterior foi realizada hemilaminectomia e 

artrectomia de D1 esquerda para drenagem do ab-

cesso, e por via transpedicular procedeu-se a corpo-

rectomia parcial e artrodese intersomática com en-

xerto autólogo de osso ilíaco, complementada com 

fixação C5-D3.

O exame direto do material colhido foi negativo 

para bacilos álcool-ácido resistentes (BAAR), tendo 

a pesquisa de micobactérias por polymerase chain 

reaction (PCR) e a cultura do material evidenciado a 

presença de Mycobacterium tuberculosis. Foi iniciado 

tratamento antibacilar específico com rifampicina, 

isoniazida, etambutol e pirazinamida, que se pro-

longou por 12 meses, com evolução favorável e sem 

complicações. 

Aos 18 meses de pós-operatório a artrodese está 

consolidada, sem evidência de infeção ativa (Figs. 3 

e 4), e a doente encontra-se satisfeita e melhorada, 

sem queixas álgicas, mantendo parestesias e hipos-

tesia residual, e melhoria da força muscular (4/5).

 Discussão
Percival Pott descreveu a tuberculose vertebral e 

o tratamento cirúrgico dos abcessos em 1782. A 

infeção tuberculosa óssea com acometimento ver-

tebral é a forma mais comum de tuberculose extra-

pulmonar.2 Aproximadamente 2% dos doentes com 

tuberculose pulmonar irão apresentar tuberculose 

FIGURA 3. Resultado radiográfico aos 18 meses após drenagem do abcesso, corporectomia parcial, artrodese 
intersomática, e fixação C5-T3, realizada por via posterior, e antibioterapia específica por 12 meses.
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vertebral sendo esta condição responsável por apro-

ximadamente 25% dos casos de abscesso extra-du-

ral e por muitos casos de osteomielite vertebral.3

Histologicamente, a doença é caracterizada pela for-

mação de granulomas com necrose caseosa central. 

A disseminação de um foco primário, comummente 

pulmonar, para o espaço extra-dural através do ple-

xo venoso vertebral é o mecanismo mais frequente-

mente implicado na fisiopatologia da progressão da 

doença.4 A disseminação hematogénica secundária, 

a partir de um foco silencioso em qualquer outro 

local, é possível. Habitualmente, a resposta celular 

imune é capaz de conter a progressão dos focos ex-

trapulmonares da doença, pelo que uma proporção 

significativa da incidência da tuberculose vertebral 

está relacionada com a imunossupressão secundária 

à síndrome de imunodeficiência adquirida. 

A espondilite tuberculosa inicia-se geralmente numa 

localização subcondral ântero-inferior do corpo ver-

tebral e dissemina-se inferiormente através do disco 

para a vértebra adjacente. Um ou mais segmentos da 

coluna vertebral podem ser afetados, podendo ocor-

rer colapsos vertebrais múltiplos, com desenvolvi-

mento de deformidade em cifose, condicionando 

instabilidade mecânica e complicações neurológicas. 

Uma meta-análise com 694 pacientes demonstrou 

que a região torácica é mais frequentemente envol-

vida (55,8%), seguida do segmento lombar (22,8%), 

transição toracolombar (16,9%) e da região cervical 

(4,2%).5 Neste mesmo estudo a doença multifocal 

estava presente em 5% dos pacientes, sendo o pul-

mão (45%) e a coluna vertebral (23%) os locais mais 

frequentemente acometidos. A cifose progressiva 

ocorre com maior frequência nos casos em que a 

área envolvida compreende a coluna torácica baixa 

e a transição toracolombar. Neste caso, o segmento 

afetado foi a transição cervico-torácica, não se evi-

denciando lesão pulmonar primária. 

O défice neurológico, quando existente como no 

presente caso, pode ser decorrente da compressão 

neural pelo granuloma (extra ou intradural), da luxa-

ção ou subluxação vertebral, trombose venosa por 

compressão do granuloma, meningite tuberculosa 

ou invasão direta da medula pelo bacilo.3 

O diagnóstico pode ser sugerido por exames de ima-

gem que podem demonstrar a extensão do envolvi-

mento ósseo e dos tecidos moles circundantes. Nas 

fases iniciais, na ausência de abcesso significativo, 

um colapso vertebral pode erradamente ser con-

fundido com uma fratura de insuficiência, particular-

mente na mulher idosa.6 A RM é particularmente útil 

para estabelecer o diagnóstico correto.

O diagnóstico definitivo é microbiológico, podendo 

ser efetuado por aspiração percutânea ou de forma 

aberta com biópsia e cultura do material infetado.7 

Num estudo publicado por Rezai et al a confirmação 

por biópsia foi positiva em 12 de 16 casos (75%).8 

Embora esteja indicada de forma sistemática, peran-

FIGURA 4. A TC mostra sinais de consolidação intersomática e ausência de complicações mecânicas ou falência dos implan-
tes (A, B). Hemilaminectomia e artrectomia esquerdas de D1 para drenagem de abcesso e acesso à coluna anterior (C).
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te a presença de lesões neurológicas progressivas, 

com instabilidade mecânica, e face às imagens alta-

mente sugestivas de tuberculose, optou-se neste 

caso por avançar diretamente com a cirurgia. 

Não existe evidência inequívoca sobre uma maior efi-

cácia do tratamento conservador com antibioterapia 

por 12 meses (normalmente com anti-bacilares de 

primeira linha, tratamento quádruplo nos primeiros 2 

meses, prolongando isoniazida e rifampicina até aos 

12 meses) ou com antibioterapia mais cirurgia.7,9,11 

Uma revisão Cochrane de dois ensaios clínicos ran-

domizados mostrou que antibioterapia mais cirurgia 

é semelhante ao uso isolado de antibioterapia, po-

rém complementa que, devido à ausência de estudos 

adequados, a cirurgia pode estar indicada em alguns 

casos.11,12 A instalação de défices neurológicos pro-

gressivos associados à instabilidade mecânica e loca-

lização cervical (alta incidência de complicações) su-

portaram a decisão de intervir cirurgicamente no caso 

descrito. A charneira cervico-torácica coloca desafios 

específicos quanto à melhor via de abordagem para 

uma correta limpeza, descompressão e estabilização, 

podendo ser necessário o recurso a mais do que uma 

via. Neste caso específico, a abordagem posterior 

com recurso a corporectomia parcial transpedicular 

unilateral, embora tecnicamente exigente, permitiu a 

limpeza do tecido infetado, descompressão dos ele-

mentos neurológicos, interposição de enxerto ante-

rior (fundamental para prevenir a cifose secundária), 

e fixação posterior para estabilização da coluna. 

O prognóstico varia conforme o grau de disfunção 

motora e sensitiva, sendo benigno na maioria dos 

pacientes que são diagnosticados e tratados atem-

padamente, o que muitas vezes não é possível. Os 

principais fatores prognósticos preditivos de uma 

boa evolução aos seis meses são a presença de um 

défice motor ligeiro e o tempo de evolução da sin-

tomatologia.2,3 Neste caso, à data do diagnóstico, a 

doente apresentava já um quadro de disfunção neu-

rológica significativa, tendo decorrido 3 meses des-

de o início da sintomatologia, o que comprometeu a 

possibilidade de um resultado ainda superior. 

Este caso alerta para a necessidade de um alto grau 

de suspeita nestas situações por forma a garantir um 

rápido início de tratamento conducente aos melho-

res resultados. A solução cirúrgica indicada, embora 

tecnicamente exigente, permite num único tempo 

descomprimir os elementos neurológicos e assegu-

rar uma estabilização eficiente, reduzindo o risco 

potencial de complicações.  
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Digestiva Grave: Caso Clínico
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 Resumo
Os tumores neuro-endócrinos são neoplasias epiteliais relativamente raras com atingimento, entre ou-

tros órgãos, do tubo digestivo. São neoplasias de crescimento lento, de comportamento biológico variado 

e origem de manifestações clínicas diversas. Os autores descrevem o caso de um tumor neuro-endócrino 

do jejuno, cuja forma de apresentação foi uma hemorragia digestiva grave. Salienta-se a iconografia e a 

marcha diagnóstica, com recurso a vários métodos complementares de diagnóstico, como exemplo deste 

tipo de patologia.

PALAVRAS-CHAVE: Neoplasias do Jejuno; Hemorragia Gastrointestinal; Tumores Neuro-Endócrinos 

KEYWORDS: Gastrointestinal Hemorrhage; Jejunal Neoplasms; Neuroendocrine Tumors

 Introdução
Os tumores neuro-endócrinos (NETs – neuroendrine 

tumors) são neoplasias epiteliais relativamente ra-

ras com atingimento, entre outros órgãos, do tubo 

digestivo. São neoplasias de crescimento lento, de 

comportamento biológico variado e origem de ma-

nifestações clínicas diversas.

 Caso Clínico
Homem, 45 anos, leucodérmico, admitido na Unidade 

de Cuidados Intensivos do CUF Descobertas Hos-

pital em dezembro de 2014, na sequência de vários 

episódios de melenas, sem hematemeses, sem dor ab-

dominal e com repercussão hemodinâmica. Nos dias 

prévios ao internamento referia ingestão de anti-in-

flamatórios não esteroides (AINEs) para osteoartro-

patia da coluna dorso-lombar.

Os antecedentes pessoais eram irrelevantes e dos 

antecedentes familiares salientava-se o pai com 

linfoma aos 65 anos (desconhece-se informação 

adicional).

Objetivamente, à exceção de sinais de anemia aguda 

e de hipovolémia, nada havia a destacar.
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Do ponto de vista analítico, na admissão, a hemo-

globina mínima foi de 8,0  g/dL (normocítica e nor-

mocrómica), com plaquetas, INR/aPTT e creatinina 

normais mas ureia de 57 (normal <50 mg/dL).

Durante o internamento, constatou-se rápida res-

posta à reposição volémica, que incluiu total de 2 U 

de concentrado eritrocitário. Não se observou nem 

recidiva hemorrágica nem qualquer outra intercor-

rência hospitalar. Realizou, nesse período, os seguin-

tes exames complementares:

•  Endoscopia digestiva alta: Sem sangue e sem le-

sões até D2

•  Colonoscopia total com ileoscopia terminal: Pre-

paração conforme Boston Bowel Preparation Scale 

= 9/9. No íleon terminal, mucosa irregular, com 

padrão granitado com discreta hiperémia e zonas 

FIGURA 1. Videocápsula endoscópica: Úlcera de cerca de 20 mm, com efeito de massa, de bordos regulares, 
edemaciados e hiperemiados, com fundo nacarado e áreas de hiperémia central.

FIGURA 2. Enteroscopia com duplo balão: Lesão subepitelial, com 10 mm, erosionada. Aspeto sob luz branca (em cima) e 
sob cromoendoscopia eletrónica (em baixo).
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de mucosa com ponteado petequial disperso, sem 

aspeto hemorrágico. As biópsias revelaram ligeira 

distorção da arquitetura das vilosidades, edema e 

infiltrado inflamatório misto e alterações “regene-

rativas” do epitélio.

•  Tomografia computorizada/ressonância magné-

tica abdominais: Fígado difusamente esteatósico, 

sem nódulos; sem massas abdominais nem adeno-

megálias. 

•  Vídeo-cápsula endoscópica: Enteroscopia com-

pleta com boa preparação; no delgado médio, úl-

cera de cerca de 20 mm, com efeito de massa, de 

bordos regulares, edemaciados e hiperemiados, 

com fundo nacarado e áreas de hiperémia central. 

Notou-se na zona proximal à lesão, lentificação do 

trânsito, desvio e inversão do sentido da cápsula. 

Admitiu-se lesão subepitelial ulcerada ou úlcera 

por AINEs (Fig. 1).

Teve alta ao 8º dia de internamento, assintomático 

e com Hg= 11,0 g/dL. Foi medicado com ferro oral e 

mesalasina 3 g/dia.

Durante o seguimento na Consulta Externa de Gas-

trenterologia manteve-se assintomático e constatou-

-se normalização do valor da hemoglobina. Realizou:

•  Entero-ressonância magnética: Sem alterações 

luminais, sem espessamentos de ansas e sem ade-

nopatias.

•  Enteroscopia com duplo balão (CUF Porto Hospi-

tal): No íleon médio, lesão subepitelial com 10 mm, 

erosionada no centro (Fig. 2) - realizaram-se bióp-

sias (não permitindo diagnóstico ou exame histoló-

gico inconclusivo) e efetuou-se tatuagem.

O doente foi proposto para enterectomia segmen-

tar assistida por laparoscopia. Intra-operatoria-

mente não existiam sinais de doença extra-mural, 

lesões síncronas nem alterações macroscópicas no 

íleon terminal. Ao 4º dia pós-operatório observou-

-se clínica, laboratório e imagiologia compatível com 

sub-oclusão por brida, com rápida resolução sob te-

rapêutica conservadora. Desde então, tem estado 

assintomático.

No exame anátomo-patológico da peça cirúrgica 

(Figs. 3-5) observou-se tumor com 4  mm (medição 

em secção histológica), da submucosa, infiltrativo, 

composto por trabéculas e pseudo-ácinos de células 

monomorfas com núcleos ovais, com cromatina gra-

nular, positivas para cromogranina e sinaptofisina. 

Ki67 = 3,5%. Sem mitoses nem necrose. Sem inva-

sões linfovasculares nem perineurais.  As margens 

cirúrgicas estavam livres de lesão. A peça não inte-

ressou gânglios linfáticos. Concluiu tratar-se de um 

tumor neuro-endócrino, ENETS/WHO: NET G2.  

Não se propôs tratamento adicional, uma vez que a 

terapêutica cirúrgica será, no estadio I (TMN AJCC/

ENETS T1N0M0), muito provavelmente, curativa. O 

doente mantém-se assintomático e em seguimento 

em Consulta de Gastrenterologia.

FIGURA 3. Pseudo-ácinos e trabéculas de células  
monomorfas, com escasso citoplasma e núcleos  
com cromatina em “sal e pimenta” (HE, 40x).

FIGURA 4. Infiltração da submucosa  por agregados  
de células neoplásicas (HE, 10x).
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 Discussão
Os tumores neuro-endócrinos (NETs - neuroendocrine 

tumours) são neoplasias epiteliais relativamente raras, 

que podem surgir praticamente em qualquer órgão, 

constatando-se maior incidência no sistema digestivo 

(pâncreas e tubo digestivo, 55%), árvore brônquica 

e pulmões (30%). Os NETs gastro-entero-pancreáti-

cos têm, nos EUA, uma incidência anual de 3,65 por 

100.000 habitantes, observando-se, ao longo do tem-

po, um progressivo aumento deste valor.1-4

Considerando os NETs do tubo digestivo, consta-

ta-se que a maioria se localiza no intestino delgado 

(habitualmente no íleon), seguida pelo reto, apêndi-

ce, cólon e estômago.1-4

São geralmente neoplasias de crescimento lento, 

embora se constate que a agressividade biológi-

ca se relaciona com as características histológicas, 

nomeadamente o grau (atividade proliferativa) e a 

diferenciação. O potencial metastático relaciona-se 

adicionalmente com a localização do tumor primário 

e com o seu tamanho.1-4

Clinicamente, no tubo digestivo, os NETs podem ori-

ginar, conforme a sua localização, variadas queixas. 

A sintomatologia está essencialmente relacionada 

com o volume e efeito de massa tumorais (dor ou 

obstrução intestinal intermitente, fibrose ou envol-

vimento vascular mesentérico), com a existência de 

anemia (aguda ou crónica) e/ou com a presença do 

clássico síndrome carcinoide (flushing e diarreia), 

que caracteriza os tumores com metastização hepá-

tica. Devido à capacidade e disponibilidade atual dos 

meios endoscópicos do tubo digestivo, tem aumen-

tado a incidência dos NETs assintomáticos e diag-

nosticados por acaso.1-4

O estadiamento é obviamente determinante para a 

decisão terapêutica que passa, sempre que possível, 

pela ressecção cirúrgica do tumor primário e, even-

tualmente, da doença metastática. A doença consi-

derada irressecável (com ou sem metastização) deve 

ser abordada, ponderando múltiplas modalidades de 

terapêutica local ou sistémica.1-4

O prognóstico é, genericamente, muito melhor que 

nos adenocarcinomas do tubo digestivo. Consta-

ta-se ser excelente na doença localizada (estadio I: 

Sobrevida global aos 5 anos de 100%) e, mesmo na 

doença avançada (estadio IV, com metastização à 

distância) descrevem-se sobrevidas globais aos 5 

anos de 72%.1-4

CONFLITOS DE INTERESSE: Os autores declaram a 

inexistência de conflitos de interesse na realização 

do presente trabalho.

FONTES DE FINANCIAMENTO: Não existiram fontes 

externas de financiamento para a realização deste 

artigo. 

FIGURA 5. Imunorreatividade das células neoplásicas 
com sinaptofisina (A) e cromogranina (B). Expressão  
de Ki67 (C).
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Tumor Maligno Gigante da Bainha  
do Nervo Periférico: Vantagens  
de uma Abordagem Multidisciplinar

Giant  Peripheral Nerve Sheath Tumor:  
Advantages of a Multidisciplinary Approach
Rodrigo Panico Goyareb1, Beatriz Chumbinho2, Joana Ramalho2, Eduardo Carlinhos Netto3, 
Dália Carvalho Nogueira4, Martin Alfio Lorenzetti1, Inês Assunção Moreira4, Sara Henriques5, 
Francisco Machado6, Helena Oliveira7 

 Resumo
O tumor maligno da bainha do nervo periférico é um sarcoma extraordinariamente raro e bastante agres-

sivo, tendo origem em nervos periféricos ou em pares cranianos. Expõe-se o caso de um doente com 

51 anos que apresentava uma massa de sete centímetros de diâmetro com infiltração óssea de L3-L4 e 

consequente deformação e compressão mielorradicular, apresentando sintomatologia álgica e défices 

motores e sensitivos. 

Foi realizada uma excisão microcirúrgica do tumor e instrumentação da coluna com colocação de barra 

transversal e prótese metálica somática esquerda em L3. Os resultados imediatos foram excelentes com 

controlo da dor e recuperação dos défices neurológicos.

Devido à complexidade do caso foi necessária a colaboração de especialistas de diversas áreas nomeada-

mente a Neurocirurgia, Anestesia, Ortopedia, Medicina Física e Reabilitação, Cuidados Intensivos, Imuno-

-Hemoterapia e Oncologia. 

PALAVRAS-CHAVE: Equipa de Cuidados ao Doente; Neoplasias da Bainha do Nervo Periférico; Neopla-

sias do Sistema Nervoso Periférico
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 Introdução
O tumor maligno da bainha do nervo periférico 

(TMBNP) é um sarcoma extremamente raro e mui-

to agressivo com origem em nervos periféricos ou 

cranianos. O TMBNP, com uma frequência na po-

pulação geral de 0,001%, representa até 10% dos 

sarcomas, sendo que estes correspondem a 1% de 

todas as neoplasias malignas. Podem surgir esponta-

neamente ou em associação com a neurofibromato-

se tipo-1 (NF1) ou doença de Von Recklinghausen.1 

O TMBNP espontâneo é mais comum entre a 3ª e 5ª 

década de vida e no sexo feminino. Não há uma apre-
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sentação clínica patognomónica ou sugestiva de um 

tipo de tumor do sistema nervoso em particular, com 

a exceção da neurofibromatose tipo 1 e 2.2 Na maior 

parte dos casos manifesta-se como uma massa do-

lorosa de crescimento rápido, com ou sem sintomas 

neurológicos associados, como parestesias e fraque-

za muscular. Estes tumores afetam mais as grandes 

raízes nervosas. Crescem ao longo dos nervos, infil-

trando as estruturas vizinhas e metastatizam prefe-

rencialmente para o pulmão, osso e fígado. Histologi-

camente o TMBNP é caracterizado pela alternância 

de densidade celular. As células malignas podem ser 

fusiformes (em 80% a 85% dos casos) ou arredon-

dadas, sendo este pleomorfismo celular a razão da 

dificuldade no diagnóstico.1 A malignidade é sugeri-

da por núcleos hipercromáticos, com pleomorfismo, 

elevada atividade mitótica, invasão vascular e dos 

tecidos envolventes e presença de áreas necróticas. 

Cerca de 15% destes tumores exibem diferenciação 

variada, assumindo a imuno-histoquímica particu-

lar importância no diagnóstico. A ressonância mag-

nética (RM) é o exame de imagem de eleição. Nos 

sarcomas de partes moles o estadiamento tem por 

base o grau histológico, tamanho do tumor, profun-

didade e presença ou não de metástases. A cirurgia 

de remoção do tumor é essencial para o tratamento, 

sendo a quimioterapia e radioterapia usadas como 

adjuvantes. A radioterapia está recomendada no 

pós-operatório, uma vez que diminui as recorrências 

locais.1 São tumores altamente resistentes à qui-

mioterapia e de prognóstico muito reservado, cuja 

sobrevida aos 5 anos é muito baixa: 21% nos casos 

associados à NF1 e 42% nos esporádicos. Os fatores 

de mau prognóstico são: Presença de tumores gran-

des (mais de 5 cm), elevado grau de malignidade his-

tológico e excisão cirúrgica incompleta. Os TMBNP 

primários intradurais são muito agressivos com altas 

taxas de recorrência mesmo após ressecção total da 

lesão.3 O objetivo deste estudo foi a exposição de um 

caso de TMBNP enfatizando a importância da multi-

disciplinariedade para o tratamento destes tumores, 

dada a sua complexidade e gravidade.

 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, 51 anos, caucasiano 

sem antecedentes pessoais relevantes que procura 

assistência médica por ciatalgia com irradiação ao 

membro inferior esquerdo (MIE), e défices de L3 

e L4 devido à persistência das queixas e sem alívio 

com a analgesia. Negava qualquer outra queixa ou 

sinal.

Ao exame físico apresentava diminuição de força 

do quadricípite esquerdo (grau 2/3) e reflexo aqui-

liano abolido do mesmo lado sob suspeita de uma 

compressão radicular. Faz RM que identifica lesão 

ocupante de espaço paravertebral de 7 cm de diâ-

metro ântero-posterior e contorno policíclico com 

evolução no sentido do canal raquidiano através do 

buraco de conjugação, apresentando componente 

epidural a deformar o saco dural, observando-se 

igualmente invasão óssea, sobretudo no corpo ver-

tebral de L4 e L3 (Fig. 1).

CRONOGRAMA

• Março/2014: Procura atendimento por ciatalgia 

com posterior diagnóstico de lesão tumoral extensa 

• 29 março/2014: Ressecção macroscópica total 

sem indicação de tratamento adjuvante 

FIGURA 1. RM lombar em corte sagital que revela 
extensa massa paravertebral em L3-L4 à esquerda.
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• Dois meses seguintes: Franca melhoria neurológi-

ca até encontrar-se assintomático

• Outubro/2014: detetada pequena recidiva local. 

Por restrição financeira é encaminhado para servi-

ço público, sendo operado e submetido a radiote-

rapia no IPO Lisboa

• Estável até ao último controlo disponível

INTERVENÇÃO TERAPÊUTICA
Doente submetido a microcirurgia de descompres-

são do tumor intra e extracanalar. Foi recolhido 

material para exame extemporâneo, o qual sugeriu 

tratar-se de uma lesão de série mesenquimal, com 

poucas atipias e mitoses, ficando assim determinada 

uma ressecção macroscópica do tumor. Esta incluiu 

laminectomia descompressiva de L3, L4 e parcial de 

L5, com descompressão do saco dural. Pela gravidade 

da lesão do corpo vertebral, foi necessário proceder a 

artrodese complexa da coluna lombar por via combi-

nada (Fig. 2).

A enorme extensão do tumor hipervascularizado e 

a compressão neurológica exigiram grande esforço 

cirúrgico, anestésico e de colaboração com o Serviço 

de Sangue, em cirurgia com duração total superior a 

10 horas.

O seguimento pós-operatório imediato realizou-se 

na Unidade de Cuidados Intensivos (UCI), de onde 

foi transferido para o quarto em 2 dias e com alta em 

mais um dia.

O doente  apresentou resultados imediatos excelen-

tes após intervenção cirúrgica, com controlo álgico e 

mobilização dos quatro membros dentro das primei-

ras vinte e quatro horas e com retorno à marcha sem 

apoio em 2 semanas após fisioterapia. Diminuição 

das parestesias do MIE e recuperação da força mus-

cular dos grupos musculares afetados com a colabo-

ração da Medicina Física e Reabilitação (MFR). O es-

tudo anátomo-patológico da peça cirúrgica permitiu 

determinar o tipo histológico da lesão tendo sido vi-

sualizados fragmentos de tecido de neoplasia hiper-

celular, constituída por células predominantemente 

fusiformes com hipercromasia nuclear e moderado 

pleomorfismo nuclear, documentando-se ainda mi-

toses atípicas e focos de necrose com diagnóstico de 

TMBNP. Após discussão multidisciplinar concluiu-se 

que o doente não tinha indicação para fazer terapia 

neo-adjuvante (quimioterapia ou radioterapia). 

 Discussão
O TMBNP é um tumor extremamente raro nomea-

damente na ausência de NF1 como no caso deste 

doente. O diagnóstico de TMBNP foi admitido pela 

história clínica, nomeadamente a ciatalgia com irra-

diação à esquerda e défices neurológicos, pela RM 

realizada de urgência revelando extensa massa tu-

moral com infiltração óssea de L3-L4 e pelo estudo 

histológico. A cirurgia é o tratamento de eleição para 

este tipo de tumores. Removeu-se a massa tumoral 

com resultados excelentes no pós-operatório, no-

meadamente no que concerne à sintomatologia e à 

marcha.

Devido à complexidade do caso foi necessária a co-

laboração de especialistas de diferentes áreas. O 

estudo anátomo-patológico permitiu determinar o 

tipo histológico da lesão. Foi também importante a 

intervenção da MFR para recuperação pós-cirúrgica 

do doente, com melhoria da força muscular e retor-

no autónomo às atividades da vida diária. O doente 

FIGURA 2. Radiografia simples em incidência lateral, 
evidenciando a artrodese por via posterior.
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recomendações da Ortopedia. Tendo em conta a di-

ficuldade e a duração alargada da cirurgia, aproxima-

damente onze horas, foi importante o contributo da 

Hematologia e da Anestesiologia, para controlo he-

morrágico e manutenção dos procedimentos anes-

tésicos adequados. É essencial deste modo referir a 

importância da multidisciplinariedade para a resolu-

ção deste caso. 

A raridade do TMBNP explica a importância da di-

vulgação desta situação, informando os clínicos, 

diminuindo o tempo de diagnóstico e melhorando 

substancialmente as probabilidades de cura e a so-

brevida. 
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Um Caso Raro de Oclusão Intestinal  
por Hérnia do Obturador

A Rare Case of Intestinal Obstruction due to Obturator Hernia
Miguel Morgado, Nuno Oliveira, Hugo Queimado, Luís Ramos, Francisco Rodrigues

 Resumo
A hérnia do obturador é um tipo raro de hérnia abdominal, correspondendo a pequena fração das oclu-

sões intestinais. Predomina em mulheres, idosas, multíparas e magras. Apresenta sintomas precoces 

inespecíficos. É geralmente diagnosticada após encarceramento, por tomografia computorizada ou cirur-

gia por oclusão intestinal. 

Apresentamos um caso de uma doente de 81 anos, que recorreu ao Serviço de Urgência por vómitos, 

obstipação e dor abdominal. A tomografia computorizada identificou oclusão de intestino delgado por 

hérnia do obturador direita. Intra-operatoriamente confirmou-se encarceramento. Ressecou-se seg-

mento de delgado por efração e reparou-se hérnia com prótese. 

Esta entidade, rara e com quadro inespecífico, representa um desafio diagnóstico, mesmo para os clíni-

cos mais experientes. Um atraso no diagnóstico poderá levar à perfuração intestinal, com morbilidade e 

mortalidade associadas.

PALAVRAS-CHAVE: Hérnia do Obturador/cirurgia; Idoso; Oclusão Intestinal; Tomografia Computorizada

KEYWORDS: Aged; Hernia, Obturator/surgery; Intestinal Obstruction; Tomography, X-Ray Computed
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 Introdução
A hérnia do obturador foi inicialmente descrita por 

Arnaudde Ronsil em 1724 e reparada pela primeira 

vez em 1851 por Henry Obre.1 O orifício obturador 

ou buraco obturado, localizado no osso ilíaco ou co-

xal, tem 2-3 cm de comprimento e 1 cm de largura, 

contém o nervo e vasos obturadores e está limitado 

superior e externamente pelo púbis e inferiormente 

pela membrana obturadora. 1-3 

É um tipo raro de hérnia que corresponde apenas a 

0,05-1,4% da totalidade das hérnias abdominais e é 

responsável por somente 0,2-1,6% das oclusões de 

intestino delgado.2,4 Surge predominantemente em 

doentes do sexo feminino (afetadas seis vezes mais), 

idade avançada, de baixo índice de massa corporal 
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(IMC), multiparidade, desnutrição (perda de peso) 

e com comorbilidades, havendo também uma maior 

incidência na população asiática.1,5,6 

Há três estadios de uma hérnia do obturador: pro-

trusão de tecido adiposo pré-peritoneal, do perito-

neu e, finalmente, de um órgão (mais frequentemen-

te intestino delgado), sendo nesta última fase que se 

torna sintomática.1,6

A sintomatologia resultante da hérnia do obtura-

dor é geralmente vaga e inespecífica. Raramente há 

massas palpáveis. O diagnóstico, na maioria dos ca-

sos, define-se após encarceramento, habitualmen-

te, com auxílio de tomografia computorizada (TC) 

ou intra-operatoriamente em contexto urgente por 

oclusão intestinal.2 A hérnia do obturador está asso-

ciada à taxa de mortalidade mais elevada das hérnias 

da parede abdominal, compreendendo-se entre 13 

e 40%.2 O objetivo deste artigo é a apresentação, 

acompanhada de pesquisa bibliográfica relevante, 

de um caso de uma doente em oclusão intestinal por 

uma hérnia do obturador, diagnosticada por TC e 

tratada cirurgicamente.

 Caso Clínico
Apresentamos o caso de uma doente de 81 anos, de 

IMC de 16,5 kg/m2, com antecedentes pessoais de 

hipertensão arterial, hipotiroidismo, dislipidémia, 

gravidez única (parto normal) e antecedentes cirúr-

gicos de reparação endovascular de aneurisma da 

aorta torácica e abdominal. Recorreu ao Serviço de 

Urgência (SU) por quadro, com 2 semanas de evo-

lução, de vómitos, intolerância alimentar, obstipação 

e dor abdominal, tendo sido internada no Serviço 

de Medicina Interna, também para esclarecimento 

de perda ponderal (18 kg nos 2 meses anteriores). 

Recorreu dois dias antes ao SU por queixas álgicas 

abdominais, tendo tido alta com terapêutica sinto-

mática. Descrevia a dor abdominal como desconfor-

to localizado na fossa ilíaca direita com irradiação à 

face interna da coxa homolateral.

À observação apresentava abdómen mole, doloro-

so neste local, sem sinais de irritação peritoneal, e 

pontos herniários aparentemente livres. Analitica-

mente, excetuando uma anemia normocítica normo-

crómica (Hb: 10,7 g/dL), não apresentava alterações 

relevantes e a radiografia simples do abdómen em 

ortostatismo revelou apenas distensão de ansas de 

delgado, sem níveis hidroaéreos (NHA).

 Posteriormente, sem trânsito intestinal para fezes ou 

gases e por persistência de vómitos incoercíveis foi 

colocada sonda nasogástrica (com drenagem de con-

teúdo entérico) e realizada TC abdominopélvica que 

identificou distensão da maioria de ansas de delgado, 

FIGURA 1. Corte coronal de TC pélvica revela ansa de 
intestino delgado inferiormente ao orifício obturador.

FIGURA 2. RM lombar em corte sagital que revela 
extensa massa paravertebral em L3-L4 à esquerda.
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com NHA, mantendo-se esta dilatação até ao orifício 

obturador direito, com protrusão de ansa intestinal e 

colapso de ansas a jusante, sinais estes compatíveis 

com oclusão de intestino delgado (Figs. 1 e 2). 

Optou-se pela intervenção cirúrgica. Após incisão 

mediana infraumbilical, confirmou-se intraope-

ratoriamente distensão de ansas de delgado e 

hérnia do obturador direita encarcerada (Fig. 3). 

Durante a lise de aderências e redução da hérnia 

verificou-se efração da ansa de delgadoherniada 

(a cerca de 50 cm da válvula ileocecal), que apre-

sentava boa perfusão (Fig. 4). Foi, no entanto, rea-

lizada ressecção segmentar de cerca de 10 cm de 

intestino delgado (contendo local da lesão iatro-

génica), anastomose mecânica primária latero-la-

teral com agrafador linear de 100 mm (3,8 mm de 

espessura) e reparação do defeito herniário com 

uma prótese de politetrafluoretileno (PTFE), fixa 

com vicryl 2-0 (Figs. 5 e 6). No pós-operatório 

apresentou íleo prolongado (7 dias), tendo tido 

alta ao 11º dia de pós-operatório. Na consulta de 

pós-operatório (2 semanas depois do internamen-

to) encontrava-se a tolerar dieta, com trânsito in-

testinal mantido e assintomática.

FIGURA 3. Diferença de calibres de ansas a montante e 
a jusante do local de obstrução.

FIGURA 5. Orifício obturador após lise de aderências e 
redução da hérnia. 

FIGURA 4. Segmento de ansa de intestino delgado 
herniado com efração após redução.

FIGURA 6. Prótese PTFE intraperitoneal colocada a 
cobrir orifício obturador.



504

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A

 Discussão
A razão pela qual a hérnia do obturador é mais fre-

quente em doentes do sexo feminino, de idade avan-

çada e multíparas, deve-se à maior largura da pélvis, 

maior orifício obturador e maior laxidão dos tecidos 

pélvicos. Neste grupo há uma maior predisposição à 

formação de hérnia tendo em conta a atrofia e per-

da do tecido adiposo pré-peritoneal peri-vasos ob-

turadores, sendo reconhecida como “little old ladies 

hernia” (hérnia das mulheres idosas e magras).1,2,5 

A doente em causa apresentava vários fatores de 

risco, nomeadamente, muito baixo IMC, 81 anos, 

comorbilidades e desnutrição, apenas não sendo 

multípara.

A sintomatologia relacionada com a hérnia do ob-

turador é vaga e resume-se um quadro de vómitos, 

náuseas, dor abdominal e paragem de emissão de 

gases e/ou fezes. Frequentemente existe apenas 

um quadro de suboclusão ou oclusão intestinal 

intermitente, nomeadamente quando se trata de 

uma hérnia de Richter (herniação apenas da parede 

antimesentérica de uma ansa intestinal).2 Quando 

existe compressão ou irritação do nervo obturador 

por parte da hérnia, a doente poderá queixar-se 

de dor irradiada à face interna da coxa homolate-

ral, com agravamento à abdução e rotação interna 

do pé, sinal patognomónico esse conhecido como 

Romber-Howship, presente em 12,5-65% dos ca-

sos.1,2,4,5 A doente apresentava esta queixa, não 

tendo sido, no entanto, explorada pelo facto de não 

ser um sinal pesquisado por rotina num quadro de 

oclusão intestinal.

Estudos recentes mostram que um diagnóstico mais 

precoce poderá ser possível com recurso aos meios 

complementares de diagnóstico imagiológicos, no-

meadamente a TC (gold-standard com valor diagnós-

tico de 75-100%), reduzindo-se assim o período pré-

-diagnóstico e, consequentemente, a probabilidade 

de necrose ou peritonite, responsável pela elevada 

morbilidade e mortalidade.1,2,4,5 Concordantemente, 

no caso apresentado, o diagnóstico por TC permitiu 

uma intervenção cirúrgica mais precoce evitando 

uma peritonite.

Na literatura, a percentagem de hérnias do obtura-

dor que encarceram é de 53% e destas 47% estão 

estranguladas. Com este pressuposto, pelo menos 

por princípio, essencialmente todos os doentes 

com hérnias do obturador complicadas deverão ser 

operados.7 Contudo, o tipo de abordagem cirúrgica 

não é consensual. Têm sido descritas abordagens 

abdominais, inguinais, retropúbicas, obturadoras e, 

mais recentemente, laparoscópicas. A maioria dos 

artigos publicados favorecem a abordagem abdomi-

nal, nomeadamente através de uma incisão mediana 

infraumbilical. Este método permite estabelecer o 

diagnóstico, evitar os vasos obturadores, obter uma 

melhor exposição do orifício obturador e, se neces-

sário, facilita uma ressecção intestinal.1,2 Quanto à 

técnica de reparação da hérnia, a herniorrafia com 

pontos separados e a hernioplastia com prótese sin-

tética são os métodos preferidos, estando associa-

dos a menor taxa de complicações.2,4 Quando peran-

te uma peritonite, deve optar-se por herniorrafia em 

detrimento do uso de próteses.1,4,5 No caso descrito, 

visto não ter havido conspurcação após efração da 

ansa de intestino delgado durante a redução da hér-

nia, optou-se pela colocação de uma prótese PTFE 

intraperitoneal.

 Conclusão
Torna-se essencial ter um alto índice de suspeição de 

hérnia do obturador num quadro de oclusão intesti-

nal numa doente do sexo feminino, de idade avança-

da e de baixo IMC.

A TC é, sem dúvida, uma ferramenta útil na marcha 

diagnóstica que poderá orientar a decisão cirúrgica.

O sinal de Romber-Howship deveria ser pesquisado 

por rotina aquando da suspeita de oclusão intestinal 

em doentes idosas do sexo feminino e emagrecidas.

Mais importante do que a decisão sobre a técnica 

ideal para reparação do defeito herniário, é a bre-

vidade com que se deve fazer o diagnóstico e inter-

venção precoce.

A elevada mortalidade está diretamente relaciona-

da com idade avançada, comorbilidades e atraso no 
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Rdiagnóstico e consequente necrose e perfuração in-

testinal, de tal modo que a terapêutica conservadora 

tem pouco ou nenhum valor na abordagem da hérnia 

do obturador.
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Uma Apresentação Rara  
de Coartação da Aorta

A Rare Presentation of Aortic Coarctation 
Lídia de Sousa1, Sérgio Cardoso2, João Albuquerque e Castro3, Ana Agapito1, Pedro Matos1, 
Pinto Figueiredo2, José Fragata1, Sousa Ramos1

 Resumo
Doente de 38 anos, sexo masculino, com antecedentes de hipertensão arterial. Assintomático, recorre a 

consulta de Cirurgia Vascular por massa cervical pulsátil. Na sequência da marcha diagnóstica efetua an-

giotomografia computorizada cervical, que identifica malformação vascular arterial. A extensão do exame 

à região torácica diagnostica coartação da aorta grave. A avaliação cardiológica confirma o diagnóstico, 

sem existência de outras malformações cardiovasculares, sendo o doente submetido a cirurgia cardíaca 

com interposição de conduto entre a aorta ascendente e descendente, com evolução favorável. 

Trata-se de uma forma de apresentação pouco frequente de coartação da aorta num adulto, que ressalta 

a importância do estudo etiológico da hipertensão arterial e evidencia o contributo dos exames de ima-

gem não invasivos para o diagnóstico e seguimento destes doentes.

PALAVRAS-CHAVE: Angiocardiografia; Coartação da Aorta; Tomografia Computorizada; Hipertensão 

Arterial

KEYWORDS: Angiocardiography; Aortic Coarctation; Tomography, X-Ray Computed; Hypertension

 Introdução
A coartação da aorta (CoA) é uma diminuição do ca-

libre da aorta com localização e gravidade variáveis, 

representando 5-8% das cardiopatias congénitas. O 

seu não diagnóstico compromete a sobrevida, com 

uma mortalidade de 75% pela quarta a quinta déca-

das de vida, além de ser causa de doença coronária 

precoce, aneurismas e dissecção da aorta, insuficiên-

cia cardíaca e acidente vascular cerebral (AVC). Po-

dem associar-se outras anomalias congénitas, sendo 

a mais frequente a bicuspidia aórtica. Em cerca de 

10% dos doentes existem aneurismas cerebrais (em 

particular no polígono de Willis), com risco de rotura 

mesmo nos doentes normotensos.

O presente caso ilustra a importância da pesquisa 

desta patologia congénita num adulto aparente-

mente assintomático, com história de hipertensão 

arterial (HTA).
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 Caso Clínico
Doente do sexo masculino, 38 anos, raça caucasiana, 

mecânico, praticante de meia-maratona.

HTA diagnosticada aos 35 anos, medicado com ra-

mipril, com aparente controle. Assintomático e sem 

outros antecedentes relevantes.

Recorre a consulta de Cirurgia Vascular por massa 

cervical esquerda pulsátil, com aumento progressi-

vo de dimensões nos últimos meses, sem qualquer 

sintoma relacionado, nomeadamente álgico ou su-

gestivo de efeito compressivo. 

Na observação à data daquela consulta não é regis-

tada nenhuma anomalia além da constatação da exis-

tência de massa cervical esquerda pulsátil, indolor e 

mole à palpação com cerca de 4 por 6 cm. O doente 

era portador de registo de tensão arterial no membro 

superior esquerdo com valores dentro da normalida-

de. É solicitada uma ecografia com Doppler do pesco-

ço, que descreve massa com características de ano-

malia vascular arterial cervical e síndrome de roubo 

da artéria subclávia esquerda, mas não contribui para 

o diagnóstico etiológico. Nesta sequência é solicitado 

angiotomografia computorizada   (angio-TC) cervical 

que descreve massa cervical esquerda arterial, com 

origem na carótida externa, correspondendo a cola-

teralização, convergindo para o tronco arterial tiro-

-cervical ectasiado (ramo da subclávia esquerda); para 

esclarecimento da anomalia, o imagiologista decide 

por extensão da angio-TC à região torácica.  Diagnos-

tica-se então CoA grave, ao nível do arco aórtico, en-

tre a origem da artéria carótida esquerda e da artéria 

subclávia esquerda. A anomalia vascular observada a 

nível cervical era então secundária à CoA, correspon-

dendo a colateralização do fluxo.

Nesta fase, o doente é referenciado à consulta de 

Cardiologia para avaliação da sua cardiopatia con-

génita. Na observação cardiovascular, além da já re-

ferida massa cervical, deteta-se um importante gra-

diente tensional entre o membro superior esquerdo 

e direito (80 mmHg). Na prática, o doente que apa-

rentava valores tensionais controlados no membro 

superior esquerdo, quando avaliado no membro 

superior direito apresentava HTA sisto-diastólica 

grave. Havia ainda diminuição da amplitude e atraso 

dos pulsos no membro superior esquerdo e mem-

bros inferiores.

No ecocardiograma não foram detetadas anomalias 

congénitas adicionais, havendo a referir hipertrofia 

FIGURA 1. Angio-TC cervical: Massa cervical 
esquerda arterial, com origem na carótida externa, 
correspondendo a colateralização, convergindo  
para tronco arterial tiro-cervical ectasiado  
(ramo da subclávia esquerda).

FIGURA 2. Angio-TC torácico (reconstrução 3D): 
Coartação da aorta grave, pré-ductal (entre a origem 
da carótida comum esquerda e da artéria subclávia 
esquerda).
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ventricular esquerda, com função sistólica preser-

vada e disfunção diastólica; o gradiente transcoar-

tação por este método foi difícil de avaliar, mas 

obtiveram-se valores superiores a 80 mmHg, coin-

cidentes com gradiente tensional entre os mem-

bros. Efetuou angio-TC coronária que não revelou 

anomalias coronárias ou doença aterosclerótica, e 

a angioressonância magnética de crânio não mos-

trou anomalias vasculares.

A terapêutica anti-hipertensora foi aumentada, sus-

pendendo os inibidores da enzima de conversão da 

angiotensina (IECA) e introduzindo-se recetores  da 

angiotensina II (ARA II) + hidroclorotiazida; dada a 

bradicardia sinusal de base do doente foi instituída 

baixa dose de beta-bloqueante (nebivolol 2,5 mg/dia).

O doente foi avaliado em reunião médico-cirúrgica e 

aceite para correção cirúrgica da CoA. Dada a loca-

lização e extensão da coartação, foi interposto con-

duto entre a aorta ascendente e descendente, com 

sucesso. No pós-operatório não se registaram com-

plicações e o doente teve alta ao 5º dia, medicado 

com ARAII + hidroclorotiazida e ácido acetilsalicílico 

(AAS) 100 mg.

Dois anos após a cirurgia, o doente mantém-se as-

sintomático e houve regressão progressiva da mas-

sa cervical. A tensão arterial está controlada com a 

terapêutica em curso, quer na avaliação em consulta, 

quer em monitorização ambulatória da pressão arte-

rial (MAPA) e prova de esforço com avaliação dos va-

lores tensionais no membro superior direito. Ao pri-

meiro ano de seguimento efetuou angio-TC torácica 

de controlo, que revelou regular permeabilidade do 

conduto aorta ascendente-descendente, sem este-

noses ou distorção. No ecocardiograma registou-se 

uma diminuição da massa ventricular esquerda.

 Discussão
A CoA é uma cardiopatia congénita relativamente 

frequente, representando 5-8% das cardiopatias 

congénitas, e tem graves implicações no prognósti-

co do doente, quer em termos de sobrevida, quer de 

complicações.1 É mais frequente no sexo masculino, 

com uma relação de 1,7:1 com o sexo feminino.2 O 

seu diagnóstico na idade adulta não é frequente3,4 

e muitas vezes ocorre na sequência de estudo de 

HTA, insuficiência cardíaca ou ainda após o diagnós-

tico ecocardiográfico de válvula aórtica bicúspide. A 

mortalidade nos casos não tratados atinge os 75% 

aos 46 anos.5

FIGURA 4. Angio-TC torácico pós-operatório (recons-
trução 3D VR): Conduto entre a aorta ascendente e 
descendente, sem distorção ou estenose.

FIGURA 3. Angio-TC torácico (reconstrução 3D VR): 
Coartação da aorta grave, pré-ductal. 
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pelas suas complicações tardias e anomalias cardía-

cas associadas (quando presentes), nomeadamente 

HTA residual, insuficiência cardíaca, recoartação, 

aneurisma da aorta e AVC.6 A existência de aneu-

rismas cerebrais, em particular do polígono de Wil-

lis,7 também contribui para um impacto adverso no 

prognóstico, podendo existir roturas mesmo em 

doentes normotensos.

O presente caso ilustra vários aspetos da maior im-

portância no diagnóstico da patologia: o facto de ser 

uma cardiopatia que pode atingir a idade adulta sem 

diagnóstico, ser uma causa de HTA muitas vezes es-

quecida, a avaliação do gradiente tensional no exame 

objetivo, bem como a avaliação dos pulsos periféri-

cos. Neste caso concreto, a forma de apresentação, 

com massa cervical pulsátil secundária a colatera-

lização, bem como a localização menos frequente 

do local da CoA num adulto, tornaram o diagnósti-

co menos óbvio do ponto de vista clínico e ilustra a 

importância atual dos meios complementares de 

diagnóstico. Na maioria dos casos com diagnóstico 

na idade adulta a CoA é justa-ductal, constituindo a 

morfologia diagnosticada no nosso caso uma forma 

mais frequente em idade infantil.5

O seguimento destes doentes deve ser clínico, com 

particular atenção ao gradiente tensional entre os 

membros, e apoiado em exames complementares 

de diagnóstico. Entre os mais importantes desta-

cam-se o ecocardiograma, a MAPA, a prova de es-

forço e a ressonância magnética ou angio-TC.

Em vários estudos tem-se tentado estabelecer fa-

tores prognósticos com impacto adverso, mas os 

resultados são díspares, parecendo no entanto ser 

relevante a idade da reparação cirúrgica e a duração 

e gravidade da HTA antes da correção. A gravidade 

das lesões intracardíacas associadas, quando pre-

sentes, também podem ter impacto na evolução clí-

nica e prognóstico.

De entre as complicações que devem ser vigiadas 

destacam-se a HTA residual, a insuficiência cardía-

ca, a doença coronária, a endocardite bacteriana, 

os aneurismas e pseudo-aneurismas da aorta, bem 

como a recoartação.8

Na terapêutica médica, além do controlo tensional, 

é advogada a prevenção da endocardite bacteriana. 

Todos os fatores de risco para doença ateroscleróti-

ca, como a dislipidémia, diabetes mellitus, tabagismo, 

devem ser corrigidos agressivamente, dado o risco 

acrescido de doença coronária nos doentes com CoA.9

No tratamento cirúrgico da coartação existem várias 

técnicas de correção, sendo a mortalidade operató-

ria reportada entre 1,7-7,5%.10 Nas últimas déca-

das, o tratamento percutâneo desta patologia, com 

angioplastia de balão (com ou sem implantação de 

stent), tem assumido um papel de relevo, em parti-

cular nos casos de recoartação.11,12 A melhor opção 

terapêutica deve ser individualizada de acordo com 

a especificidade de cada caso.13,14

No caso que apresentamos, além da raridade da 

forma de apresentação num doente adulto, é de 

particular importância os aspetos relacionados com 

a semiologia na avaliação de um doente com HTA, 

bem como o contributo dos exames de imagem não 

invasivos para o diagnóstico e seguimento destes 

doentes.
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Uma Nova Visão da Pirâmide Nasal 
Através da Reconstrução Tridimensional: 
Contributo para a Análise Pré-Cirúrgica

A New Vision of Nasal Pyramid by Three-Dimensional 
Reconstruction: Contribution to the Presurgical Analysis 
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 Resumo 

Uma compreensão precisa da estrutura da pirâmide nasal é essencial na avaliação pré-operatória de 

doentes propostos para rinosseptoplastia, tendo este artigo como objetivo demonstrar a importância 

das imagens de tomografia computorizada com reconstrução tridimensional nestes doentes. 

No nosso serviço, desde há 2 anos, cerca de 144 doentes propostos para rinosseptoplastia foram sub-

metidos a uma avaliação por  tomografia computorizada com reconstrução tridimensional. Destes foram 

selecionados três casos para análise mais detalhada. 

Obtiveram-se modelos tridimensionais muito precisos que permitiram uma perfeita reconstrução das 

estruturas da pirâmide nasal (internas e externas) e a realização de várias medições que facilitaram a aná-

lise morfológica e a avaliação da integridade da pirâmide nasal, das regiões da válvula externa e interna. 

Proporcionaram ainda uma melhor noção de profundidade e de conjunto.

As imagens em tomografia computorizada com reconstrução tridimensional são fundamentais no estudo 

da pirâmide nasal, sendo por nós consideradas de extrema importância e realizadas por rotina no planea-

mento cirúrgico dos doentes propostos para “rinosseptoplastia”.
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 Introdução
A rinosseptoplastia é realizada tanto para melhorar 

a forma e aparência externa da pirâmide nasal como 

para corrigir desvios e deformidades do septo nasal. 

Para todos os doentes propostos para este procedi-

mento cirúrgico é fundamental uma compreensão 

precisa da anatomia e morfologia da pirâmide nasal 

e das suas estruturas internas, de forma a elaborar 

um plano pré-operatório detalhado e que ajude na 

obtenção de um resultado satisfatório.

Frequentemente, a avaliação clínica por si só, não 

permite a deteção e definição dos componentes ana-

tómicos responsáveis pelas alterações funcionais e 

estéticas. Por este motivo, tradicionalmente, no es-

tudo pré-operatório são utilizados preferencialmen-

te as fotografias e as imagens de tomografia compu-

torizada (TC) para análise da morfologia da pirâmide 

nasal e da estrutura e anormalidades do septo e das 

válvulas nasais. No entanto, é difícil a avaliação glo-

bal das estruturas nasais nos planos de imagem ha-

bituais. O desenvolvimento da tecnologia da TC e do 

processamento das suas imagens, permitiu que nos 

dias de hoje seja relativamente simples e rápida a 

reconstrução tridimensional das mesmas usando a 

técnica de modulação volumétrica.1

Este trabalho tem como principal objetivo demons-

trar a importância do processamento de imagens de 

tomografia computorizada com reconstrução tridi-

mensional (TC-3D) para o estudo anátomo-funcional 

pré-operatório de doentes propostos para rinossep-

toplastia. 

 Casos Clínicos
No CUF Infante Santo Hospital, desde há 2 anos, 

cerca de 144 doentes propostos para rinossepto-

plastia foram submetidos a uma avaliação pré-ope-

ratória por TC- 3D, onde foram analisadas imagens 

padronizadas multiplanares de 0,6 mm de espessura 

com formatação 3D das estruturas ósseas e aplicada 

A

FIGURA 1. Incidências habituais na análise morfológica da pirâmide nasal. A) Frente. B) Oblíqua direita. C) Oblíqua 
esquerda. D) Perfil direito. D) Perfil esquerdo. F) Base. 
CASO 1: Sexo feminino, 42 anos, proposta para rinosseptoplastia primária. Frente: Pirâmide nasal simétrica; ponta 
bulbosa. Perfil: Dorso convexo, ponta projetada e pouco rodada. Base: Base da columela larga, válvula nasal externa 
estreita bilateralmente.
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a técnica de modulação volumétrica (volume rende-

ring) para estudo das partes moles. 

Neste trabalho, deste grupo foram selecionados três 

casos para análise pormenorizada das imagens pré-

-operatórias: Um proposto para rinosseptoplastia 

primária, outro para rinosseptoplastia secundária e 

um último para rinosseptoplastia primária pós-trau-

ma. Todos eles apresentavam queixas de obstrução 

nasal e dismorfia da pirâmide nasal. Para o estudo 

e planeamento pré-operatório foram analisadas 

imagens da face nas posições padronizadas (frente, 

perfil direito e esquerdo, oblíquo esquerdo e direi-

to, e da base), da estrutura óssea da pirâmide nasal 

(frente, perfil direito e esquerdo), bem como cortes 

axiais e coronais para análise das estruturas inter-

nas. Foram ainda realizadas medições importantes, 

com base na análise proposta por Ira Papel et al: Lar-

gura do dorso, da ponta e da base; projeção; ângulo 

naso-labial (rotação); ângulo naso-frontal; distância 

dorso-olho.2

CASO 1:
Doente do sexo feminino de 42 anos, proposta para 

rinosseptoplastia primária, com queixas de obstru-

ção nasal, concavidade do dorso, ponta projetada e 

bulbosa e orifícios narinários estreitos.

Com a análise das imagens tridimensionais obtidas, 

verifica-se nas incidências habituais (frente, perfil di-

reito e esquerdo, oblíqua direita e esquerda, e base) 

que se trata de uma pirâmide nasal simétrica, com 

um dorso convexo, uma ponta bulbosa, projetada e 

pouco rodada, uma base da columela larga e válvula 

nasal externa estreita bilateralmente (Fig. 1). A par-

tir destas imagens foi ainda possível quantificar es-

tas mesmas alterações, com a medição da largura do 

dorso, da dimensão da ponta, da distância alar-alar, 

da projeção do dorso, do ângulo naso-labial e da lar-

gura da base da columela (Fig. 2). No estudo da es-

trutura óssea foi possível verificar que não existiam 

traços de fratura, nem osteotomias prévias, e que a 

bossa tinha um componente ósseo principal (Fig.3). 

A

FIGURA 2. Análise parametrizada da pirâmide nasal: Medições realizadas por rotina. A) Largura do dorso e da ponta. 
B) Largura do dorso e distância alar-alar. C) Projeção do dorso. D) Ângulo naso-labial. D) Ângulo naso-frontal e 
distância dorso-olho. F) Largura da base da columela. 
CASO 1: Sexo feminino, 42 anos, proposta para rinosseptoplastia primária. Ponta larga e pouco definida; relação 
entre largura do dorso e distância alar-alar <75%; ponta projetada (relação >60%) e pouco rodada (ângulo naso-
labial reduzido, <95º); ângulo naso-frontal aumentado (>130º); base da columela larga.
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As imagens de reconstrução 3D permitem ainda 

uma análise das características internas, verifican-

do-se neste caso uma estenose relativa da válvula 

nasal interna direita e ainda sinais de sinusite maxi-

lar bilateral (Fig. 4). 

CASO 2: 

Doente do sexo masculino de 28 anos, com obstru-

ção nasal e assimetria da pirâmide nasal com história 

de traumatismo nasal após acidente de viação, pro-

posto para rinosseptoplastia.

A

FIGURA 3. Análise da estrutura óssea da pirâmide nasal. A) Frente. B) Perfil esquerdo. C) Perfil direito. 
CASO 1: Sexo feminino, 42 anos, proposta para rinosseptoplastia primária. Componente ósseo principal do dorso convexo.

FIGURA 4. Estudo das estruturas internas da pirâmide nasal e seios perinasais. A) Corte coronal para estudo da 
válvula nasal interna. B) Corte coronal para análise dos cornetos inferiores, do septo nasal e dos seios maxilares.  
C e D) Cortes sagitais para análise da válvula nasal direita e esquerda, respetivamente.
CASO 1: Sexo feminino, 42 anos, proposta para rinosseptoplastia primária. Estenose relativa da válvula nasal interna 
à direita. Sinusite maxilar bilateral.

B C

A B

DC
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Nas imagens da Fig. 5, observa-se o desvio da pirâ-

mide nasal de convexidade esquerda (crooked nose). 

No estudo das estruturas ósseas realça-se uma fra-

tura cominutiva com destruição do 1/4 inferior dos 

ossos próprios do nariz à esquerda e uma outra fra-

tura horizontal à direita (Fig. 6).

A

FIGURA 5. Análise morfológica da pirâmide nasal e da estrutura óssea. A) Frente. B) Oblíquo direito. C) Perfil direito. 
CASO 2: Sexo masculino, 28 anos, proposto para rinosseptoplastia com história de traumatismo nasal após acidente 
de viação. Desvio da pirâmide nasal de convexidade esquerda (crooked nose).

B C

CASO 3:

Doente do sexo feminino de 42 anos, proposta para 

rinosseptoplastia de revisão, com queixas de obstru-

ção nasal e colapso valvular à esquerda.

Neste caso, ao analisar as imagens obtidas verifica-se 

na incidência de frente dismorfia da ponta, base lar-

A

FIGURA 6. Estudo da estrutura óssea da pirâmide nasal com isolamento dos ossos próprios do nariz. A e D) Frente.  
B e E) Perfil esquerdo. C e F) Perfil direito. 
CASO 2: Sexo masculino, 28 anos, proposto para rinosseptoplastia por história de traumatismo nasal após acidente 
de viação. Fratura cominutiva com destruição do 1/4 inferior dos ossos próprios do nariz à esquerda e fratura 
horizontal à direita.
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A

FIGURA 7. Análise morfológica e parametrizada da pirâmide nasal, com estudo das suas estruturas ósseas e internas. 
A) Frente. B) Perfil esquerdo. C) Oblíqua esquerda. D) Largura do dorso e da ponta. E) Distância alar-alar.  
F) Ângulo naso-labial. G e H) Estruturas ósseas de frente e perfil esquerdo. I) Corte coronal para estudo da válvula 
nasal interna. J e L) Base para estudo da válvula nasal interna. M) Corte coronal para estudo das estruturas internas.
CASO 3: Sexo feminino, 42 anos, proposta para rinosseptoplastia de revisão. 
Frente: Dismorfia da ponta, base larga para ponta estreita e columela pendente (hanging columela). Perfil: exposição 
exagerada da columela (columela show), ângulo naso-labial reduzido. Formatação óssea: Osteotomias intermédias 
incompletas e laterais. Estruturas internas: Estenose da válvula nasal à esquerda e conchas bolhosas bilaterais.  
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Aga para ponta estreita e columela pendente (hanging 

columela). Nas imagens de perfil observa-se exposição 

exagerada da columela (columela show). Na formata-

ção tridimensional das estruturas ósseas é possível 

observar as osteotomias prévias: intermédias incom-

pletas e laterais. Nas imagens para o estudo das estru-

turas internas denota-se estenose da válvula nasal à 

esquerda e conchas bolhosas bilaterais (Fig. 7). 

 Discussão
A obstrução nasal é um sintoma frequente que está 

comummente associado a menor qualidade de vida. 

De entre as principais causas de obstrução nasal sa-

lientam-se as anomalias anatómicas, tais como: des-

vio do septo nasal, hipertrofia da mucosa dos corne-

tos inferiores e compromisso da válvula nasal, que 

poderão ser corrigidas cirurgicamente.

Na cirurgia nasal é de extrema importância a utiliza-

ção das várias ferramentas existentes e capazes de 

ajudar no planeamento cirúrgico pré-operatório.3

A TC-3D é uma tecnologia nova e avançada, de re-

cente utilização no nosso serviço. Tem como objeti-

vo a avaliação pré-operatória e, consequentemente, 

um melhor planeamento cirúrgico de doentes pro-

postos para rinosseptoplastia. 

Segundo alguns autores, as imagens de TC-3D com 

modulação volumétrica demonstram defeitos ana-

tómicos e condições patológicas subestimados na 

avaliação clínica, identificando detalhes anatómicos 

precisos e permitindo a medição de parâmetros es-

senciais para o planeamento de cirurgia nasal estéti-

ca e funcional.4

Com esta técnica obtiveram-se modelos tridimen-

sionais muito reais e precisos, em que o estudo das 

imagens obtidas permitiu uma avaliação pré-opera-

tória detalhada de algumas estruturas: 

• Análise morfológica e parametrizada da pirâmide 

nasal:

- Frente: proporções, relações, simetria

· Dorso: largura, desvios, relação com a ponta

· Ponta: forma, dimensão, contorno, relação 

com estruturas adjacentes

- Perfil: ângulo naso-frontal, distância dorso-olho, 

contorno do dorso (concavidade e convexidade), 

projeção do dorso, rotação (ângulo naso-labial), 

exposição da columela;

- Base: regularidade da pirâmide, simetria, defini-

ção da ponta, orifícios narinários, largura da co-

lumela, posição e simetria das alares).

• Análise das características internas:

- Ossos próprios do nariz: relação com partes 

moles, fraturas, osteotomias prévias, abertura 

piriforme;

- Septo ósseo: fraturas, desvios, cristas e es-

porões;

- Válvula nasal interna (estenose);

- Patologia sinusal.

Esta análise proporciona uma melhor avaliação e 

correlação das anomalias internas e externas, tor-

nando possível uma melhor avaliação da integridade 

da pirâmide nasal e de dismorfias a ela associadas, 

bem como um estudo mais preciso das deformida-

des do septo nasal e das regiões da válvula externa e 

interna. Permite ainda visualizar e analisar detalha-

damente as restantes alterações patológicas. Com-

parativamente às imagens de TC tradicional, a refor-

matação tridimensional permite-nos ter uma melhor 

noção de conjunto e de profundidade. 

Estas imagens para além de permitirem uma melhor 

avaliação anátomo-funcional por parte do cirurgião, 

também auxiliam na comunicação com o doente. Fa-

cilitam o diálogo acerca das expetativas do doente, 

a discussão das estruturas a modificar e melhorar, 

bem como a compreensão dos resultados prováveis, 

tornando o doente um participante ativo no proces-

so de planeamento da cirurgia. Deste modo, o doen-

te obtém conhecimento importante e expetativas 

reais do procedimento a que se propõe, aliviando a 

ansiedade.3
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 Conclusão
A reconstrução tridimensional das imagens de TC 

permite uma melhor análise das várias estruturas da 

pirâmide nasal, sendo uma ferramenta fundamen-

tal no estudo pré-operatório de doentes propostos 

para rinosseptoplastia. Funciona como veículo de 

comunicação e integração do doente em todo o pro-

cesso. É, portanto, por nós considerado de extrema 

importância no planeamento cirúrgico, sendo reali-

zado por rotina no nosso serviço aos doentes pro-

postos para rinosseptoplastia.
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Uma Outra Causa de Meningite Bacteriana 

Another Cause of Bacterial Meningitis
Catarina Rúbio1, Catarina Salgado2, Carolina Albuquerque1, Tânia Carvalho1, Florbela Cunha1

 Resumo 
A incidência da doença invasiva por Haemophilus influenzae diminuiu significativamente após introdução 

da vacina conjugada contra o Haemophilus influenzae  tipo b. No entanto, as estirpes não capsuladas, habi-

tualmente associadas com infeções do trato respiratório superior, são atualmente as mais responsáveis 

por doença invasiva.

Rapaz, 16 meses, saudável, com vacinas atualizadas segundo o Programa Nacional de Vacinação. Inter-

nado por meningite de provável etiologia bacteriana. Isolou-se Haemophilus influenzae não capsuladas 

no líquido cefalorraquidiano, sensível a ampicilina, hemocultura estéril. A tomografia computorizada crâ-

nio-encefálica revelou pansinusite. Teve alta após completar 12 dias de ceftriaxona por via endovenosa, 

clinicamente melhorado. Sem sequelas. 

A doença invasiva a Haemophilus influenzae não capsuladas, é uma realidade devendo manter-se monito-

rização clínica e epidemiológica continuada.
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 Introdução 
A meningite bacteriana é um processo inflamatório 

agudo do sistema nervoso central causado por bac-

térias que atingem as leptomeninges. Constitui uma 

emergência médica, e um atraso no diagnóstico e iní-

cio de terapêutica poderá influenciar a morbilidade 

e a mortalidade.1,2

Os agentes etiológicos mais frequentes da comuni-

dade, excluindo o período neonatal, são a Neisseria 

meningitidis (N. meningitidis), Haemophilus influenzae 

(H. influenzae) e Streptococcus pneumoniae (S. pneu-

moniae), estando este último associado a um pior 

prognóstico.3

Na última década, a vacinação em massa contra es-

tes microrganismos e o desenvolvimento de novas 
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mo do número de casos e a uma melhoria do prog-

nóstico da meningite bacteriana.3-5 

Desde a introdução da vacina conjugada contra o H. 

influenzae tipo b (Hib) houve uma drástica diminui-

ção da doença invasiva por este agente. Em Portu-

gal, a vacina existe desde 1994 e foi integrada no 

Programa Nacional de Vacinação (PNV) em janeiro 

de 2000, havendo atualmente taxas de cobertura 

vacinal elevadas (98% em 2013; dados da Direção 

Geral da Saúde).6 Verificou-se no entanto, o apare-

cimento de doença invasiva por outros H. influenzae 

não-b, nomeadamente serotipos a e f, e estirpes não 

capsuladas (NC).7,8

Os H. influenzae NC fazem parte da flora comensal 

do trato respiratório superior. As infeções por estas 

estirpes, em crianças saudáveis, manifestam-se fre-

quentemente sob a forma de infeções das vias res-

piratórias superiores (otite, sinusite, conjuntivite) e 

inferiores (bronquite e pneumonia). Em recém-nas-

cidos e imunocomprometidos, surgem habitualmen-

te quadros de doença invasiva, como bacteriemia e 

meningite.7-13

Descreve-se o caso de uma criança previamente 

saudável com meningite a H. influenzae NC.

 Caso Clínico
Rapaz, 16 meses, previamente saudável, sem an-

tecedentes familiares relevantes. Da história pre-

gressa destacava-se adenoidite aguda com evolução 

favorável sob amoxicilina 100 mg/kg/dia no mês an-

terior. Tinha imunizações atualizadas de acordo com 

o Programa Nacional de Vacinação, mais três doses 

de vacina conjugada anti-pneumocócica 13-valente 

(Prevenar 13®) e três doses de vacina anti-rotavírus 

pentavalente (Rotateq®). 

Recorreu ao Serviço de Urgência (SU) por agrava-

mento de quadro de prostração e limitação na fle-

xão do pescoço, precedidos de irritabilidade e febre 

(máximo 38,5ºC axilar) nos quatro dias anteriores 

e que haviam motivado duas vindas ao SU. Estava 

medicado sintomaticamente. Negava contexto epi-

demiológico de doença. À admissão apresentava-se 

prostrado, pálido, sem alterações cutâneas, TRC <3”, 

TA 125-74 mmHg, FC- 125 bb/min. Era evidente a 

presença de rigidez da nuca, sinal de Kernig e Brud-

zinski ausentes. Sem outras alterações valorizáveis 

ao exame objetivo. 

Fez avaliação analítica que revelou: Hemoglobina 

9,2 g/dL, leucócitos 32800/uL (N 87,5%), plaquetas 

316000/uL, proteína C-reativa 22,13 mg/dL (0,06-1 

mg/dL). As funções renal, hepática, estudo da coagu-

lação e gasometria capilar mostraram valores den-

tro da normalidade. A punção lombar revelou líquido 

cefalorraquidiano (LCR) hipertenso de aspeto turvo, 

com um número de células nucleadas incontáveis 

(polimorfonucleares), glicorráquia 16 mg/dL (N > 40 

mg/dL), proteinorráquia 78 mg/dL (15-45 mg/dL), 

cloretos 115 mEq/L (116-127mEq/L), lactato de-

sidrogenase 369 U/L (< 35 U/L). Pesquisa de vírus 

herpes simplex tipos 1 e 2, citomegalovírus, Epstein-

-Barr, varicela zoster, herpesvírus hominis tipo 6, tipo 

7, tipo 8, e enterovírus negativa no LCR.

Ficou internado sob terapêutica empírica com cef-

triaxona (100 mg/kg/dia) por via endovenosa e me-

didas de suporte.

No exame bacteriológico do LCR isolou-se H. influen-

zae estirpe NC, sensível ao antibiótico iniciado. A he-

mocultura foi estéril. 

A evolução clínica foi favorável com melhoria do esta-

do geral e da atividade, sem complicações no exame 

neurológico e acompanhada de melhoria laboratorial. 

Manteve temperaturas febris gradualmente mais es-

paçadas até ao sétimo dia. Foi efetuada tomografia 

computorizada crânio-encefálica (TC-CE) ao 7º dia de 

evolução que excluiu complicações intracranianas e 

revelou preenchimento inflamatório pansinusal. 

 Os potenciais evocados auditivos realizados no final 

do tratamento foram normais. 

Teve alta após cumprir 12 dias de ceftriaxona, me-

dicado adicionalmente, devido á sinusopatia, com 

amoxicilina/ácido clavulânico 80 mg/kg/dia até com-

pletar três semanas de antibioticoterapia. 

Manteve seguimento na Consulta de Infeciologia 

Pediátrica, não estando descritas intercorrências ou 

sequelas seis meses após a apresentação.
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 Discussão 
Um quadro clínico caracterizado pelo aparecimento 

agudo de febre, cefaleias e vómitos associados à pre-

sença de sinais meníngeos constitui a apresentação 

clínica típica de meningite. No entanto, as manifes-

tações variam com a idade. Em geral, quanto mais 

jovem é a criança, mais subtis e atípicos são os sinais 

e sintomas, caracterizando-se por quadros de irri-

tabilidade, prostração, recusa alimentar e/ou hiper-

tensão da fontanela anterior.1,4

Embora a meningite bacteriana tenha habitualmen-

te uma evolução rápida, por vezes fulminante, em 

alguns casos pode ter uma instalação progressiva. O 

H. influenzae está frequentemente associado a me-

ningite de início insidioso, o que mais raramente se 

verifica com a N. meningitidis ou S. pneumoniae.2-4 

As principais complicações neurológicas da menin-

gite bacteriana são: Hipertensão intracraniana, em-

piema, derrame subdural, edema cerebral, isquémia 

e surdez neurossensorial. A surdez neurossensorial 

é a sequela que mais frequentemente surge asso-

ciada a meningite por H. influenzae, devido ao longo 

trajeto intracraniano do VIII par, daí a necessidade 

do rastreio sistemático da audição com potenciais 

evocados auditivos, nestes os doentes. A realização 

de exames de imagem como a TC-CE só está indica-

da na suspeita de complicações neurológicas. A per-

sistência da febre constitui motivo para a realização 

deste exame para exclusão de complicações intra-

cranianas como no caso apresentado.3,4

Na meningite a H. influenzae a administração pre-

coce dexametasona (concomitantemente ou uma a 

duas horas antes do antibiótico) deve ser ponderada, 

pois demonstrou contribuir para redução das seque-

las neurológicas (nomeadamente défice auditivo).12 

Neste doente não foi considerado como suspeita 

inicial este agente bacteriano e a confirmação só foi 

conhecida ao fim de 48 horas pelo que o tratamento 

com dexametasona não foi instituído.

Desde a introdução da vacina contra o Hib, veri-

ficou-se a emergência de estirpes de H. influenzae 

não-b, principalmente H. influenzae NC. Os últimos 

estudos realizados em Portugal, entre 2002 e 2010, 

confirmam esta tendência.14,15 Uma das hipóteses 

propostas relaciona o aumento da colonização da 

nasofaringe por estirpes NC, com a introdução das 

vacinas conjugadas anti-Hib e anti-pneumocócica, 

condicionando quadros de sinusopatia crónica e 

potenciais focos para doença invasiva.7,15 Nos EUA, 

desde a introdução destas vacinas, o H. influenzae 

NC passou de uma proporção de colonização da na-

sofaringe em crianças com sinusopatia de 27% em 

1997 para 41% em 2005.13 

A patogénese da meningite bacteriana dá-se habi-

tualmente por via hematogénea a partir de um foco 

de portador, e numa menor proporção, por con-

tiguidade. A sinusite, infeção frequente em idade 

pediátrica, constitui um potencial foco para causar 

meningite. Num estudo realizado por Ramzi T Youni 

et al verificou-se que, entre 1985 e 1999, a menin-

gite foi a principal infeção intracraniana que surgiu 

em doentes com complicações associadas a sinusi-

te.14 Apesar da via hematogénica ser mais frequente, 

neste caso a transmissão por contiguidade de estru-

turas infetadas é uma hipótese a ter em conta, po-

dendo a meningite ter surgido como complicação da 

pansinusite que o doente apresentava. 

O H. influenzae isolado apresentava sensibilidade an-

tibiótica aos beta-lactâmicos. No entanto o aumento 

da resistência de estirpes de H. influenzae, particu-

larmente pela produção de beta-lactamases, consti-

tui um problema preocupante em todo o mundo. Em 

Portugal essa resistência situa-se atualmente em 

7,8%.9,13,15

O progresso mais recente na prevenção da doença 

a H. influenzae NC surgiu com a introdução de uma 

vacina anti-pneumocócica 10-valente (Synflorix®) 

em que polissacáridos da cápsula do S. pneumoniae 

foram conjugados com a proteína D do H. influenzae. 

No entanto, apenas existem estudos a comprovar al-

guma eficácia na prevenção de otite média aguda.13

Apesar da diminuição dos casos de doença invasiva 

nos países em que se introduziu a vacina conjugada 

anti-Hib, a doença invasiva pelas estirpes NC é uma 

realidade que não é exclusiva de doentes com fatores 

de risco como a imunossupressão, afetando também 

doentes previamente saudáveis, como se verificou 
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vas a H. influenzae em crianças vacinadas são devidas 

a H. influenzae NC, constituindo um problema de saú-

de pública para o qual é necessário manter uma moni-

torização clínica e epidemiológica atenta.
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Velha Amiga Traiçoeira: Tuberculose

Treacherous Old Friend: Tuberculosis
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 Resumo
A distinção entre doenças granulomatosas é difícil, obrigando por vezes, a uma exaustiva investigação 

diagnóstica. 

Os autores apresentam um caso de uma mulher de 28 anos, natural de Angola, com quadro de dor na 

grelha costal/flanco direito do abdómen e astenia marcada. Em Angola foi sugerido o diagnóstico de 

sarcoidose, com necessidade de excluir outras patologias granulomatosas. Em Portugal foi submetida 

a broncofibroscopia e posteriormente a videotoracoscopia com biopsia do nódulo pulmonar direito. Os 

resultados foram sugestivos de processo inflamatório granulomatoso não necrotizante, não permitindo 

afirmar etiologia. O diagnóstico final foi feito após excisão de gânglio supra-clavicular que tinha caracte-

rísticas macro e microscópicas fortemente sugestivas de tuberculose. O isolamento de Mycobacterium 

tuberculosis no tecido ganglionar confirmou o diagnóstico.

PALAVRAS-CHAVE: Mycobacterium tuberculosis; Tuberculose Ganglionar

KEYWORDS: Mycobacterium tuberculosis; Tuberculosis, Lymph Node

AFILIAÇÃO: 
1 Serviço de Medicina Interna, CUF Descobertas Hospital, Lisboa, Portugal 
2 Serviço de Pneumologia, CUF Descobertas Hospital, Lisboa, Portugal 
3 Serviço de Cirurgia Torácica, CUF Descobertas Hospital, Lisboa, Portugal 
4 Serviço de Anatomia Patológica, CUF Descobertas Hospital, Lisboa, Portugal

CORRESPONDÊNCIA:
Nataliya Polishchuk, e-mail: nataliya.polishchuk@jmellosaude.pt

 Introdução
A tuberculose é uma doença que afeta milhares de 

pessoas, todos os anos, a nível mundial e continua a 

ser a segunda maior causa de morte por doença in-

fecciosa. A cada minuto, morrem três pessoas com 

tuberculose e outras 17 adoecem. Afeta maiorita-

riamente países em desenvolvimento. O diagnóstico 

é suspeitado pela história clínica, exame objetivo e 

imagiologia, sendo confirmado pela histologia e mi-

cobacteriologia. No entanto, a destrinça com outras 

doenças granulomatosas, nomeadamente com a sar-

coidose, nem sempre é fácil, obrigando por vezes, 

a um exaustivo trabalho diagnóstico. O tratamento 

precoce é decisivo na evolução e prognóstico da 

doença.1-3



530

7
0

 A
N

O
S 

EX
CE

LÊ
N

CI
A 

CL
ÍN

IC
A

 Caso Clínico
Mulher de 28 anos, natural e residente em Angola, 

economista, bancária. Antecedentes médicos de 

anemia de células falciformes, medicada com ácido 

fólico. Antecedentes cirúrgicos: esplenectomia aos 

20 anos, cesariana aos 27 anos, que decorreu sem 

complicações, filho saudável. Sem história de aler-

gias. Boletim de vacinas atualizado de acordo com o 

plano nacional de vacinação. 

Quatro meses antes do internamento em Portugal 

iniciou queixas de dor na grelha costal/flanco direi-

to e astenia marcada de agravamento progressivo. 

Para esclarecimento do quadro efetuou estudo to-

mográfico pulmonar que evidenciou múltiplos mi-

cronódulos pulmonares com distribuição peri-bron-

co-vascular associados a espessamento intersticial 

dispersos nos dois pulmões, pequenas adenopatias 

para-traqueais, infra-carinais e peri-brônquica a di-

reita, algumas com calcificações. Ressonância mag-

nética abdominal: Volumosa adenopatia do hilo he-

pático com cerca de 6 cm de diâmetro, 4 pequenos 

gânglios levemente hipertróficos, latero-aórticos 

infra-renais. Vários nódulos hiperintensos em T2 

dispersos no parênquima hepático.

Em Angola efetuou biópsia do “nódulo hepático” 

cujo relatório descreveu: Fragmentos de tecido, 

onde não se reconhecia parênquima hepático e esta-

va constituído por tecido conectivo com inflamação 

crónica granulomatosa com focos de necrose. Não 

havia sinais de malignidade na amostra examinada.

Estes achados foram interpretados como sarcoidose. 

Foi enviada a Portugal para diagnóstico definitivo e 

FIGURA 1. Biópsia do pulmão H14-26980Pulmão.x40. FIGURA 3. Tomografia de tórax.

FIGURA 2. Biópsia do pulmão H14-26980Pulmão.x100.

FIGURA 4. Gânglio supra-clavicular excisado  
H14-27836.
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exclusão de outras patologias. Observada na Consul-

ta de Pneumologia, realizou broncofibroscopia, cujo 

resultado se revelou inconclusivo, BK direto e cul-

tural, exame bacteriológico e micológico negativos. 

Exame citológico do lavado bronqueo-alveolar reve-

lou linfocitose sem predomínio de nenhum sub-tipo 

de linfócitos T, favorecendo doença linfoproliferativa, 

pneumonia de hipersensibilidade ou sarcoidose.

O doseamento de ECA no sangue periférico era ele-

vado - 71 U/L (8,0 - 52,0) e a velocidade de sedimen-

tação dos eritrócitos alta -37 mm/h.

Internada para realização de videotoracoscopia com 

biópsia do nódulo pulmonar à direita. O exame histo-

lógico revelou parênquima pulmonar com infiltração 

multifocal por linfócitos em agregados nodulares, no 

centro dos quais havia granulomas de tipo sarcoide, 

com algumas células gigantes multinucleadas. Os 

septos interalveolares não tinham alterações (Figs. 1 

e 2). A pesquisa de microrganismos com as colorações 

de Ziehl-Neelsen, PAS e Grocott foi negativa. Não se 

observaram células de Langerhans (S100 -) nem neo-

plasia. Concluiu-se tratar-se de processo inflamatório 

granulomatoso não necrotizante, compatível com 

sarcoidose ou pneumonite de hipersensibilidade.

Pelo agravamento do quadro caracterizado por febre, 

hipersudorese e tosse produtiva repetiu tomogra-

fia computorizada que demonstrou: Condensações 

parenquimatosas alveolares em ambos os lobos su-

periores e inferiores; gânglios calcificados a nível 

infracarinal e do hilo direito (Fig. 3); discreta hepa-

tomegalia homogénea; lesão nodular hipodensa de 

contorno bem definido, globalmente homogénea, 

hipocaptante, no hilo hepático com cerca de 47 mm.

Admitida pneumonia nosocomial, fez colheita de he-

moculturas (negativas), completou 10 dias de anti-

bioterapia com meropenem e linezolida com melho-

ria clínica, laboratorial e radiológica.

Efetuou ecocardiograma com estudo Doppler que 

apenas revelou discreto derrame pericárdico sem 

repercussão hemodinâmica.

Exame bacteriológico nas três amostras de expeto-

ração foi negativo, bem como BK direto e cultural.

Prova de Mantoux positiva - zona de endurecimento 

17 mm.

Os resultados dos exames complementares de-

monstraram-se inconclusivos, permanecendo incer-

teza no diagnóstico.

No decurso do internamento observou-se uma pe-

quena adenopatia supra-clavicular esquerda que 

foi excisada. Tratava-se de um gânglio linfático com 

17 mm de maior eixo com necrose de caseificação 

detetável no exame macroscópico (Fig. 4). Foi obti-

do material fresco para estudo micobacteriológico 

e realizado processamento histológico. No exame 

microscópico fez-se o diagnóstico de linfadenite 

granulomatosa com características morfológicas 

fortemente sugestivas de tuberculose (Figs. 5 e 6). 

A tentativa de identificação de micobactérias com a 

técnica histoquímica de Ziehl-Neelsen foi mais uma 

vez negativa. O diagnóstico de tuberculose foi final-

mente confirmado pelo isolamento de Mycobacte-

rium tuberculosis no macerado do tecido ganglionar. 

FIGURA 5. Biópsia do gânglio. H14-27836.GL.x40.1. FIGURA 6. Biópsia do gânglio. H14-27836.GL.x40.2.
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cina, etambutol e pirazinamida), tendo-se assistido 

a uma evolução clínica e radiológica favorável, que 

permitiu regresso da doente ao país de origem.

 Discussão
A tuberculose é considerada uma das mais antigas 

doenças infeciosas da humanidade e ainda perma-

nece como grave problema de saúde pública mun-

dial, principalmente em países do “terceiro mundo”. 

Perante um quadro clínico e imagiológico suspeito, a 

confirmação é feita pelo exame histológico e sobre-

tudo pela presença de Mycobacterium tuberculosis 

em exame bacteriológico.4

 A sarcoidose é uma doença granulomatosa de ori-

gem desconhecida. Afeta geralmente adultos com 

20-40 anos e mais comum em mulheres. Os indi-

víduos da raça negra são afetados mais frequen-

temente e mais gravemente, particularmente pela 

doença extratorácica. O diagnóstico de sarcoidose 

baseia-se na apresentação clínica, exclusão de ou-

tras doenças granulomatosas e na confirmação his-

tológica da existência de granulomas não caseosos. 

Os níveis elevados de ECA no soro podem apoiar o 

diagnóstico de sarcoidose, no entanto este achado é 

inespecífico.5,6

No caso da nossa doente o diagnóstico diferencial 

entre essas duas patologias revelou-se difícil, obri-

gando a um exaustivo trabalho diagnóstico.

Este relato demonstra que a abordagem de um doen-

te, com uma história clínica completa é de grande 

importância, independentemente de diagnósticos 

pré-estabelecidos ou probabilidade de ocorrência 

de determinada entidade nosológica. Respeitando 

à enumeração de todas as hipóteses de diagnóstico 

com exames complementares dirigidos numa se-

quência lógica, tendo como base a multidisciplinari-

dade, permite concluir a causas de doenças comple-

xas. Uma “velha” doença com uma longa história.
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