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Resumo

A acondroplasia é uma ma-formacao congénita ragapggsui algumas caracteristicas
como baixa estatura, membros curtos dentre ouEat pode levar a alteracdes
respiratorias. Este estudo relata o caso de umanpaado género feminino, 14 anos,
internada na UTI pediatrica da Santa Casa de Mie&lia de Barbacena com quadro de
pneumonia evoluindo com SARA e choque séptico.

Introducao

As mas-formagbes constituem um grupo de enfermglddetratamento e reabilitagéo
nem sempre com éxito, mas muitas delas tém evolréadca.

A acondroplasia é uma doenca autossémica domimgretgoode ser influenciada pela
idade paterna avancada. Sua freqiéncia € de 1 @ Ta®00 nascimentos. A

apresentacdo dessa sindrome consiste em membrass, cponte nasal baixa,

estreitamento caudal do canal medular, baixa estaterpos vertebrais pequenos e
cubdides, maos pequenas e discreta hipotonia. Glslepras respiratorios que 0s
portadores apresentam normalmente sdo secunddqr@mgiana caixa toracica

A pneumonia adquirida na comunidade (PAC) congitityiortante causa de morbidade
de mortalidade em todo o mundoAumentando o risco de pneumonia estd a
desnutricdo, taquipnéia, sonoléncia e distarbiagmicos de saude No Brasil, a
pneumonia atinge 10% das mortes infantis

Esta se define como um processo inflamatério dénparima pulmonar ou dos tecidos

subjacentes, primario ou secundario a outra pawlagresentando quadros clinicos e
anatomopatologicos variados e a do tipo comunitaa forma em que ocorre mais

no inverno. As manifestagdes clinicas mais encdasrasdo febre alta, tosse seca ou
produtiva, prostracao, palidez, cianose ou taqdiaar

E caracterizada por uma alveolite que é uma leséial resultante de um in6culo, que

através da mucosa das vias aéreas, ira penetsastema respiratorio e que pela agéo
antigravitacional e aspirativa ira se alojar na®alos mais periféricos do pulméo. Essa
lesdo aparece tanto em relacdo a parede quant@bao vizinho, mediastino ou



diafragma. O muco que auxilia no transporte dadg@ctias vias aéreas superiores até
os alvéolos, ndo serve apenas como veiculo, masémntomo meio de cultura,
protegendo o germe contra as reacoes de defesa loca

A infeccdo pulmonar cria um quadro de hipersecreqpd® acarretara diminuicdo da
capacidade de expansibilidade pulmonar com o auntntesisténcia das vias aéreas e
do trabalho respiratério. Ocorrera o que chamanaosfeitoshunt que é a alteracdo na
capacidade de troca gasosa levando a hipoxica erchgnia evoluindo para
insuficiéncia respiratdria aguda (IRpA) que é aaparidade de manter uma oferta
normal de oxigénio e uma eliminacédo normal de didxie carbono dos tecidos. Hé& trés
passos principais: a transferéncia de oxigéniové@sralo alvéolo, o transporte para os
tecidos através do trabalho cardiaco e a elimindegddiéxido de carbono no sangue
para o alvéolo e deste para o ambiente. Uma falmagealquer desses processos
anteriores conduz a essa insuficiéncia

A sindrome da angustia respiratéria (SARA) foi rdeecida como uma condicao
caracterizada pela diminuicdo do volume pulmonaanermalidades no sistema
respiratorio. E uma das mais comuns causas de éRppacientes graves internados na
unidade de terapia intensiva (Usdl)fem uma incidéncia de 80 casos para 100.000
pessoas a cada ane mortalidade em torno de 72%

A doenca pulmonar na SARA é dindmica e areas deplesgéncia relativamente
adequadas podem adquirir caracteristica de cong@pleisc bastante diminuida em
questdo de horas, acompanhando a rapida evolugda dsndromeque se apresenta
com disfuncdo alveolar, crescimento da permeabiéidda barreira alvéolo-capilar,
destruicdo dos pneumdcitos tipo | e Il com deslmiglo surfactante pulmonar
desequilibrio na ventilagdo-perfusdo, diminuicaodddensibilidade, edema pulmonar,
atelectasia e inflamacao pulmonar

A membrana alvéolo-capilar permite o movimento detginas para 0 espago
intersticial e o efeito de protecédo coloidosmoéticgerdido, o que explica o edema
rapidamente visualizago A fisiopatologia € muito complexa e estdo enwdngi varios
fatores como os mediados inflamatérios nao-imunot®y alteracdo de coagulacéo,
alteracdo da tenséo superficial, toxicidade pelgémio, lesbes de pequenas vias aéreas
e lesbes em consequéncia da ventilacdo mecanic.(XMuns autores a consideram
como uma desordem generalizada da microcirculagécsg manifesta inicialmente no
pulmao, devido a importancia das trocas gasosasomares.

A gravidade da SARA tem como resultado a busca idersbs tratamentos com
objetivo de melhorar as trocas gasosas, saturagdmxidénio, relacdo PaO2/FiO2 e
mecanica pulmonar

Os alvéolos da regidao pulmonar dependentes dadgdeiapresentam complascéncia
exageradamente diminuidas em relagdo a alvéolosle@@ndentes. Assim sendo, a
cada expiracdo os alvéolos dependentes atingemalume critico de fechamento,
resultando no colabamento alveolar. Em sequénarante a inspiracdo estes alvéolos
colabados sao reabertos. A repeticdo ciclica ddwhes colabamento alveolar geram
forcas bastante alta e capazes de causar lesdodake@telectrauma).

O uso da PEEP tem como objetivo principal evitare qos alvéolos menos
complascentes colapsem no término da expitac@iopde-se que a PEEP seja capaz de
modificar o balanc¢o hidrico pulmonar extravascsl&uando altos picos de pressao sédo



necessarios para fornecer o volume corrente (VE)yw@wabo, recomenda-se a ventilacao
limitada a pressao

Segundo alguns autores um volume de 12-15mL/kg@mendado em pacientes com
SARA:z enquanto outros afirmam que um VC baixo pregness regional e global no
parénquima pulmonar Pressao e volume elevados durante a VM determananento
na permeabilidade pulmonar e na presséo vascuasnural, induzindo edema
pulmonar ou agravando o edema ja existente

O choque é decorrente de um processo infeccios@romado ou com alta suspeita
clinica, ndo sendo necessaria cultura positiva.s Suancipais caracteristicas sao
temperatura axilar (Tax) maior que 38°C ou menar 3@PC, freqliéncia cardiaca (FC)
maior que 90 batimentos por minuto (bpm), freqigémespiratoria (FR) maior que 20
incursdes por minuto (irpm) e PaCO2 menor que 32 Este se comporta como
um processo inflamatorio incontroladd uma grande ocorréncia na UTI, sendo causa
de até 50% das mortes nessas unidades. Tanto aad®lguanto a mortalidade desses
choques tém aumentado nas ultimas décadas pordaesea mais se tratam pacientes
gravemente doentes e em estdgios de doencas cadeigeavancades

Relato de caso

D.S., 14 anos, feminino. Internada no dia 31/0720® Hospital Regional de

Barbacena com quadro de IRpA secundaria a pneunsomaintensa dispnéia, grande
esforco respiratorio, sudorese, cianoética, baixaragdo de pulso (55%), presséo
arterial (PA) 100x60mmHg, FC 132bpm, FR 66irpm esod9kg com ausculta

respiratéria (AR) com murmario vesicular (MV) prese com roncos, sibilos e

crepitacoes difusas. Foi intubada na enfermariangsmo no dia 04/08/2006 e
transferida para UTI pediatrica da Santa Casa derdbdrdia de Barbacena onde deu
entrada acianética, FC 100bpm, AR com MV diminuidm crepitacdes difusas e PA
115x57mmHg. Foi ligada ao ventilador mecanico [2utm presséo controlada (PCV)
com VC 180mL, fluxo 30L, FR 20irpm, PEEP 15cmH2@Z 100%, mantendo baixa

saturacao.

RX: infiltrado nos 2/3 inferiores dos pulmdes.

No dia 05/08/2006 (D1) suspeita de SARA com aumelatd®’EEP para 20cmH20 e
piora radioldgica.



RX: hipotransparéncia difusa.

Apresentou secrecdo rosacea em tubo orotraquedl)(TM®» D7 paciente apresentou
parada cardiorrespiratoria (PCR) sendo reanimada sucesso e foi reintubada com
tubo nasotraqueal. No dia posterior (D8) chegowpr@sentar saturacdo de 5%. Dia
13/08/2006 (D9) evoluiu com choque séptico (Taxe38, FC 143bpm, FR 40irpm) e

hemorragia digestiva.

Por todo o periodo de internacdo foram realizadogegimentos fisioterapéuticos

como recrutamento alveolar (PEEP alta), aspirac@gueéal, auséncia de manobras
(pelo risco de pneumotorax devido aumento da PEEP).

Durante os dias de internagdo o0s parametros a&mids foram alterados com

frequiéncia visando a melhora do quadro, mas seesso@orque no dia 23/08/2006
(D19) a paciente apresentou nova PCR, foi feiaaimac&o, mas esta sem sucesso.
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